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l Avant-propos 


En 1982, nous avions publie un livre intitule Vivre I'epilepsie [1], lequel tentait de 
faire comprendre ce qu'etait I'epilepsie au plan medical et de decrire les vecus 
des personnes atteintes. Plus de vingt-cinq annees sont passees, au cours des- 
quelles nous avons poursuivi notre quete de connaissances pour ameliorer la vie 
de ceux qui sont « porteurs » de cette maladie et celle de leurs parents et 
observe les evolutions dans la pratique medicale et les comportements des mala- 
des et de leur famille. 

Les pages qui suivent se voudraient : 

■ une description de la situation actuelle par rapport aux soins proposes aux 
malades epileptiques ; 

■ un reperage des problemes qui restent a resoudre, une etude des nouvelles 
interrogations exprimees par les malades ; 

■ une analyse des difficultes et des obstacles pour I'amelioration de la pratique 
epileptogique ; 

■ des reflexions pour orienter I'avenir, visant un mieux-etre des malades et un 
mieux-faire des professionnels de sante. 

En mettant en evidence les freins existants a ce que nous croyons pouvoir etre 
une dynamique de progres, nous ne sous-evaluons pas les actions entreprises, ni 
ne cherchons a entamer I'energie de ceux qui, comme nous, s'investissent dans 
ce domaine. Nous essayons, avec la liberte de penser qui a toujours ete la notre, 
de pointer les obstacles a franchir pour la mise en pratique des nouvelles 
connaissances, d'en etudier les origines et les raisons, d'en tirer des lemons et 
d'ouvrir de nouveaux champs d'actions. 

Certains chapitres sont surtout d'ordre medical, d'autres surtout d'ordre psy- 
chologique et sociologique, nos raisonnements se construisant a partir de nos 
disciplines. En general, la neurologie et la psychosociologie se croisent peu, voire 
s'ignorent. Elies n'ont ni les memes objectifs, ni les memes methodologies. Nous 
avons appris a travailler ensemble autour de ce qui nous est commun : chercher 
a ameliorer la vie quotidienne des personnes atteintes d'une epilepsie. 

Parfois I'ecriture est de I'un de nous, parfois des deux, dans un meme deve- 
loppement d'idees. Nous avons accorde une large part aux histoires de vie, les- 
quelles peuvent etre apprehendees comme des cas cliniques exemplaires ou 
comme la mise en evidence de la diversite et de la complexity de I'etre humain 
et des epilepsies. 

Pour nous, il y a d'abord la personae et ensuite la maladie. Ilya I'observable et 
ce qui ne I'est pas, ce qui est dit et ce qui est ressenti. II y a psyche et soma et 
leurs liens complexes, lesquels font de chaque individu un etre unique. 

« L'empirisme commence par I'enregistrement des faits evidents, la science 
denonce cette evidence pour decouvrir les lois cachees. II n'y a de sciences que 
de ce qui est cache » (Bachelard [2]). Or, en epileptologie, c'est souvent le 
« cache » qui est explicatif de la comprehension de la maladie presentee comme 
celle de son evolution. 


VI 


Avant-propos 


Dans la litterature medicale actuelle, Tepilepsie est surtout traitee a travers une 
description medicale des differentes maladies qui lui sont rattachees. Dans cet 
ouvrage, nous Tabordons autrement. L'epilepsie, plus encore que toutes les 
autres pathologies chroniques, et c'est sans doute ce qui en fait ses particulari- 
tes, recouvre des evenements ou se jouent en permanence les interactions plus 
ou moins masquees entre le sujet, la maladie et les representations sociales du 
moment. Maladie « du cerveau », Tepilepsie est maladie du sujet tout entier. 
Maladie au long passe historique, Tepilepsie est maladie bio-psycho-sociale. 


En resume 


ConnaTtre les maladies est Tindispensable grille de lecture pour elaborer un dia- 
gnostic et envisager une strategic therapeutique, mais comprendre le malade est 
Tindispensable recherche pour adapter les connaissances theoriques a leur mise en 
pratique et pour soigner. 

Les auteurs 
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L'histoire immobile 


Grands chantiers 

En 1962, C. Burden [1], un des pionniers de Y International Bureau for Epilepsy, 
apres avoir salue « ('incalculable contribution » que Y International League against 
Epilepsy avait apportee a I'amelioration du medical status du patient epileptique, 
soulignait la necessite d'une avance similaire concernant la reconnaissance 
sociale de la « personne epileptique ». II rappelait que les premieres instances 
qui avaient cherche a atteindre cet objectif etaient nees en 1897 aux Etats-Unis 
sous I'impulsion de W. Lennox, puis en Angleterre avec T. Fox, puis en Hollande 
avec L. de Haas. Deja a cette epoque se posait le probleme de la multiplicity des 
associations en faveur des epileptiques creees par des neurologues dans les diffe- 
rents pays, et de leur faiblesse individuelle pour organiser des campagnes d'in- 
formation en vue de faire connaitre et comprendre les epilepsies a I'opinion 
publique. C. Burden enongait ensuite les grands chantiers a mettre en oeuvre : 
i'education scolaire, I'emploi, les discriminations sociales, la mobilite pour les 
deplacements... 

En 1966, des epileptologues de renom comme M. Bonduelle, R. Dreyer, 
D. Janz, J. W. Scott publient des articles de synthese [2] dans lesquels il est ques- 
tion des aspects medicaux mais aussi de leurs opinions vis-a-vis de I'orientation 
professionnelle, de la conduite automobile, du mariage, de I'education, des diffi- 
cultes therapeutiques..., et de la necessite de developper une therapeutique 
sociale. Ainsi D. Janz estime que le traitement medical rend possible « ce que le 
changement de situation sociale permet de realiser ensuite [...]. S'il en est vrai- 
ment ainsi, le role du traitement medicamenteux nous apparait sous un jour 
nouveau : il devient un moyen indispensable de la guerison, mais non le seul, 
dont le but essentiel est d'ouvrir la voie a d'autres moyens agissant, eux, sur les 
realites personnels et sociales aussi bien que sur la realite cerebrale ». 


Resultats d 'etudes 

Un sondage France entiere 

En 1975, nous avons realise avec I'lFOP [3], a I'instar des sondages Gallup aux 
Etats-Unis menes depuis 1945, une etude aupres d'un echantillon de 
2 129 Fran^ais representatifs de la population des 15 ans et plus (tableau 1.1). 
En 1999, G. Baker et al. ont retrouve des resultats similaires a ceux de notre 
enquete de 1975 dans leur etude SPOKE [4], comparant les connaissances et 
perceptions de I'impact de I'epilepsie en Allemagne, France, Hollande et 
Royaume-Uni. La faiblesse des connaissances et les images negatives associees a 
la maladie etaient encore plus nettes chez les Fran^ais que dans les autres pays 
europeens. 



Tableau 1.1 

Synthese des resultats de I'enquete sur les representations des Fran^ais (IFOP-AISPACE, 1975) 




Synthese des resultats de I'enquete sur les representations 
des fran^ais 1975 (IFOP-AISPACE) 
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Attentes et questiormements des patients 

En 1980, nous avions organise a Lille une rencontre internationale sur I'analyse 
des demandes et devolution des reponses [5] et, en 2005, a I'occasion du 
26 e Congres international qui s'est tenu a Paris, nous avons reetudie cette the- 
matique (tableau 1 .2) lors de la premiere Journee francophone de I'epilepsie [6]. 
Les attentes exprimees par les malades et leurs parents, rapportees aussi dans 
I'etude Trilogie/Novartis [7], n'ont pas change avec le temps. 


Tableau 1.2 

Regroupement par grands themes des questionnements des patients 


Les traitements et leurs effets secondaires 

Les aspects psychologiques et psychopathologiques des epileptiques 

Les aspects neuropsychologiques des epilepsies sur les fonctions d'apprentissage 

La genetique, les risques hereditaires, les mecanismes de transmission 

Epilepsie et maladies rares 

Crises d'epilepsie dans d'autres pathologies 

La femme avec epilepsie : sexualite, grossesse et malformations du foetus 

Lenfant face a son epilepsie 

Les risques d'accidents et de morts subites 

Les parents face a I'epilepsie de leur proche 

Epilepsie et vie scolaire, vie professionnelle 

Epilepsie et permis de conduire 

Prevention de I'epilepsie 

Recherche sur les medicaments antiepileptiques 

Epilepsie et medecines parallels 

Les lieux d'accueil et de vie pour epileptiques avec handicaps 

Organisation des soins et de la communication entre les professionnels de la sante 

Formation des equipes medicales 


En 2007, nous avons etudie, a partir d'une banque de donnees de 
3 400 patients, ce que devenait au plan medical et social un echantillon de 283 
de nos patients suivis au moins 20 ans apres le debut de leur epilepsie [8]. Les 
resultats mettent en evidence : 

■ une meme proportion de pharmacoresistants (entre 20 et 30 %) qu'au prea- 
mble, malgre la mise sur le marche des nouveaux antiepileptiques ; 

■ une qualite de vie dependante de la remission des crises et de I'etat neuropsy- 
chique intercritique lie principalement aux etiologies ; 

■ une insertion dependante de la possibility de cacher son epilepsie ; 

■ une comorbidite anxiodepressive ponctuee de crises psychogenes ; 
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■ une compliance aleatoire accompagnee d'une mefiance a I'egard des medica- 
ments et un manque de rigueur dans le suivi medical. 

En 2008, pour preparer la 1 1 e Conference europeenne de Y International 
Bureau for Epilepsy que nous avons organisee a Marseille, nous avons realise une 
enquete aupres d'employeurs et de medecins du travail dans la region Nord de 
la France [9] pour connaitre leurs opinions sur I'emploi des personnes epilepti- 
ques en milieu ordinaire. Les resultats (tableau 1.3) mettent en evidence une 
meconnaissance des epilepsies, de leur frequence et de leur polymorphisme et 
la crainte generale d'une dangerosite et d'une accidentabilite dues aux crises, 
crainte qui est consideree par tous les repondants comme I'obstacle majeur pour 
acceder a I'emploi. 


Tableau 1.3 

Quelques resultats de I'enquete aupres de medecins de sante au travail 
Repondants : medecins de 12 associations de la sante au travail du 
Nord-Pas-de-Calais 


Estiment la frequence des epilepsies a : 

- 1 /5 000 personnes 

- 1 /I 000 personnes 

- 1 /500 personnes 

- 1/100 personnes 

20% 

45% 

20% 

15% 

Causes des hesitations pour Tembauche de la part des employeurs : 
- crainte des accidents dus aux crises 

100% 

- crainte de Tabsenteisme 

42,8 % 

- crainte de manque d'efficacite dans le travail 

22,6 % 

- crainte des problemes de comportement 

22,6 % 

Attitude des employeurs estimee differente pour Tembauche d'une personne 
epileptique par rapport a une personne qui presente une autre maladie chronique 
et pour les chances de promotion interne : 

- attitude differente pour Tembauche 

38,1 % 

- chances de promotion interne differentes 

19,1 % 

Ont ete temoins d'une crise d'epilepsie sur le lieu de travail 

28,5 % 


Ces quelques analyses rapportees ici illustrent ce que nous avons appele : 
« I'histoire immobile des epilepsies ». Nous aurions pu en choisir bien d'autres. Les 
epilepsies et leurs consequences ont, en effet, fait I'objet depuis ces dernieres 
annees d'un nombre tres important d'articles scientifiques (une « croissance 
exponentielle », ecrivent O. Devinsky et P. Camfield [10], mais peu utile pour la 
pratique), comme de congres, colloques, commissions de travail... Les nouvelles 
connaissances scientifiques, techniques, et medicates, les recherches pour la 
mise sur le marche de nouveaux medicaments antiepileptiques, les livres blancs 
declinant les attentes des malades, le suivi des opinions et attitudes du grand 
public... s'accumulent dans les publications frangaises et internationales. Or mal- 
gre cette diffusion d'informations tout public, il apparait que les problemes 
poses restent les memes au cours des annees, que les comportements ne chan- 
gent pas, que les habitudes de penser et de faire se poursuivent. En accord avec 


1 . L'histoire immobile 


5 


la these de M. Mouillaud [11], nous soutenons que « toute pratique ne peut 
changer, qu'il ne peut y avoir de nouvelles pratiques que dans la mesure ou se 
produit une modification symbolique du reel (entendre un remaniement des 
positions et des images) ». 

Existe-t-il un mystere de I'epilepsie dans sa resistance a etre comprise pour ce 
qu'elle est par tous ceux qui I'approchent ? C'est ce que nous allons tenter 
d'eclaircir dans les pages qui suivent en cherchant a nous demander pourquoi 
nous ne progressons que si peu et a pas si lents pour ameliorer la vie quoti- 
dienne des malades epileptiques et quelles causes attribuer a la faible efficacite 
des actions menees au cours des quarante dernieres annees. 
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Problematiques actuelles 


Nos reflexions nous conduiront a revenir souvent sur la formation et la pratique 
des professionnels de la sante, nos habitudes de penser, les conduites des mala- 
des et de leur famille. 

Developpement des connaissances 

Le premier theme, qui nous semble fondamental, se refere aux connaissances 
epileptologiques, lesquelles ne sont pas, a notre sens, acquises par tous les pro- 
fessionnels de la sante. La formation, en particulier des medecins comme des 
psychologues ou autres intervenants professionnels, pose problemes. Compte 
tenu de ^augmentation permanente des connaissances scientifiques, ne faudrait- 
il pas chercher a former differemment lors des etudes de medecine ceux qui 
souhaitent s'orienter vers la recherche et ceux qui desirent etre des praticiens ? 
S'il y a un socle commun de connaissances a acquerir, il nous semble inutile 
d'accumuler pour un praticien des sommes d'informations dont il n'aura pas 
personnellement I'usage courant pour soigner ses patients. 

II est impossible d'imaginer qu'un meme medecin puisse maitriser toutes les 
connaissances sur toutes les pathologies. II est difficilement concevable aussi que 
les connaissances necessaires pour mener des recherches fondamentales soient 
comparables a celles de la pratique medicale quotidienne. 

L'usage de devaluation des connaissances par les QCM conduit les praticiens a 
un raisonnement « binaire », fonde sur des reponses precises a des questions 
ponctuelles. Apprendre a ecouter et a entendre la plainte, les discours subjectifs, les 
non-dits ou les denis ne fait pas partie de la formation du praticien-neurologue. 
Certains acquierent cette approche avec dexperience, d'autres devacuent, privi- 
legiant dacte technique auquel ils sont formes a la communication humaine. 

Avec I'accroissement des connaissances, faut-il multiplier les specialites, segmen- 
ter encore plus les disciplines ? Intellectuellement, cela pourrait etre satisfaisant 
pour la maTtrise individuelle des domaines de savoirs. Cependant, une telle 
approche risque de « decouper » dhomme en morceaux de connaissances, ce 
qui ne permet pas de le comprendre et de le soigner. L'idee de multidisciplina- 
rite, de travail en equipe, de reseaux est peut-etre une des solutions, pour ela- 
borer des diagnostics et des strategies therapeutiques qui integrent la personne 
et la maladie. 


Habitudes de penser 

Le deuxieme theme se rapporte a notre paresse intellectuelle qui nous incite a 
poursuivre dans les memes habitudes de penser, a « grossir » les informations 
sans analyse critique, sans remise en question des principes memes des raison- 
nements. Nous avan^ons certes, mais nous avan^ons par touches successives et 
pointillistes qui s'ajoutent les unes aux autres. Or dhomme ne fonctionne pas sur 
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le mode additionnel, la societe non plus du reste. Le « sachant » est reconnu a la 
somme de connaissances dont il dit ou dont il est estime disposer. 

Mais si, a chaque fois, les avancees ne sont que des etages successifs construits 
sur des fondations qui ne peuvent les supporter, alors rien de surprenant a ce 
que rimmeuble de ce type de « savoirs » ne soit pas habitable. 

Changements de comportements chez les malades 

Le troisieme theme a trait aux malades et a leur famille. Longtemps le malade 
s'est senti en position d'inferiorite par rapport aux medecins. II n'avait qu'a 
ecouter et executer les consignes medicales. II se sentait ignorant, voire coupa- 
ble ou honteux. Certes les medecins depuis des annees ne parlaient plus en 
latin, mais leur autorite morale et la superiority de leur statut restaient intoucha- 
bles. Puis progressivement le malade n'a plus eu envie d'etre considere comme 
un «objet» dans le discours medical. Le medecin a perdu de son aura. Le 
malade s'est mis a questionner, a critiquer les soins, parfois a chercher une auto- 
medication ou d'autres types de therapeutiques. Bref, comme il est courant de 
le dire de nos jours, les personnes malades ont cherche a devenir « acteurs de 
leur sante ». Elies veulent participer a I'elaboration du diagnostic et aux choix 
therapeutiques. Les medias, Internet (principalement utilise par les femmes 
de milieux socioculturels moyens et superieurs), les nouvelles associations de 
« defense des usagers de la sante » (le Collectif interassociatif de la sante en est 
I'exemple type), la rumeur... vont nourrir leurs opinions et leurs revendications. 
L'education therapeutique est valorisee, la prevention pour rester en bonne 
sante aussi, mais sont-elles reellement des reponses adaptees aux attentes et aux 
conduites ? II est trop tot pour en juger. 


Epilepsie : un tabou partage 

Concernant I'epileptologie, les problematiques sont plus complexes encore que 
pour beaucoup d'autres maladies chroniques. Le mot epilepsie recouvre de 
nombreuses maladies dont la presentation est souvent peu explicite, ce qui 
accroTt les difficultes pour leur comprehension et des vecus tres differents selon 
les profils de ceux qui en sont atteints. Dans le savoir profane et meme pour 
nombre de professionnels de la sante non specialises, il est encore question 
d'epilepsie au singulier, avec pour seules distinctions le grand mal et le petit mal. 
Le mot generique gomme tous ses contenus et les variantes des maladies. 
Comme nous le verrons dans les autres chapitres, I'epilepsie est encore un 
« tabou » partage. La crainte de la survenue des crises gomme les possibility 
d'analyses objectives. Lorsqu'il s'agit d'un enfant, les parents sont inquiets et 
usent du deni et du conjuratoire pour compenser leur anxiete. Derriere les dis- 
cours de demandes de comprehension et d'informations, une attente majeure 
prime : guerir, c'est-a-dire ne plus faire de crises et pouvoir par la suite oublier, 
ne plus penser que Ton a ete « epileptique ». 

Certes les malades lisent des brochures, articles et ouvrages sur I'epilepsie, cer- 
tes ils assistent a des conferences sur le sujet, certes ils questionnent de plus en 
plus les associations de malades sur le choix d'un « bon medecin » ou d'un 
« bon medicament ». Mais ils ne cherchent pas reellement a « apprendre » leur 
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epilepsie et encore moins les autres formes que celle dont ils sont atteints. Cette 
attitude comprehensible est neanmoins negativement insidieuse pour sortir 
I'epilepsie de son histoire et de ses representations sociales globalisantes. 


En resume 


Nous partons du principe que connaTtre sa maladie permet de mieux se soigner et 
d'organiser son quotidien, done d'avoir une meilleure qualite de vie que lorsque 
Ton tente d'utiliser le deni, de « faire I'autruche » et d'attendre que les choses s'ar- 
rangent d'elles-memes ou que les medecins trouvent toutes les solutions. Nous 
estimons qu'il faut oser « vider » de leurs mysteres les representations de I'epilepsie 
et definir clairement les maladies epileptiques dans leurs differences, meme si par- 
fois les verites ne sont pas faciles a entendre et admettre. 




3 


Les filtres de nos analyses 


Cet ouvrage est construit a partir cTun modele de pensee a quatre dimensions, 
lesquelles serviront de filtres pour les analyses. 


La personne avant la maladie 

Le medecin praticien, ecrivait Bastide, « sait, par experience, que la maladie n'est 
pas une entite, que ce qu'il a devant lui, c'est un homme malade (non un 
homme qui a une maladie), et il agit en consequence » [1]. 

L'epilepsie est maladies au pluriel et nous y reviendrons pour en decrire les 
aspects medicaux. Mais il nous semble qu'avant tout, son approche doit 
s'appuyer sur le fait que c'est une personne, un sujet au sens psychologique, qui 
doit etre consideree en premier, et qu'il nous faut pour chaque cas completer 
I'etude de l'« avoir » (une epilepsie) par celle de l'« etre » (un epileptique). Si 
nous avons evoque ci-avant I'image d'un individu « porteur » d'une epilepsie, 
c'est justement pour insister sur cette idee qu'il y a I'etre humain d'abord et que 
s'accroche a lui une maladie aux multiples facettes. 


La personne dans son environnement psychosocial 

Nous sommes tous dependants de I'environnement dans lequel nous vivons. 
Nous naissons dans une famille qui a son histoire et ses valeurs, a une epoque 
donnee, et dans une culture donnee. Les relations aux autres participent a notre 
construction psychique personnels. Les normes sociales qui nous sont dictees 
par nos parents et notre entourage nous imposent des cadres de reference nous 
permettant de nous situer socialement. Notre liberte individuelle est encadree 
par les regies et les habitus. Le regard d'autrui est notre miroir et, a une epoque 
ou I'apparence prime, I'image que nous avons de nous-memes est essentielle- 
ment construite par ce que nous percevons des jugements et comportements 
des autres a notre egard. 

Les mots porteurs de valeurs sociales 

Les mots ont, de nos jours, un role social qui depasse largement celui d'une sim- 
ple appellation. Ms sont porteurs de significations et d'images et sont charges de 
valeurs sociales et morales. Ilya des mots qui fachent, qui font peur, qui stigma- 
tisent et que, par une sorte de censure morale sociale, on n'utilise plus. Ainsi 
certains mots changent pour tenter de leur conferer une neutrality dans les 
representations qu'ils induisent. 

II est question de sante mentale, de troubles psychiques, de maladies gen- 
etiques, de maladies de I'intelligence, de deficiences cognitives, de troubles de 
I'apprentissage... pour appeler ce qu'avant on denommait folie, heredite, 
debilite... L'objet est de « normaliser », de gommer les ecarts, de faire entrer 
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ce qui est marginal dans un ordre social qui accepte mal les differences. En 
jouant sur les mots, on souhaite contourner leur impact lourd de leur passe 
deletere. L'ambiance sociale est a la recherche d'un consensus dans une culture 
qui devient une mosaique a laquelle nous nous sommes peu prepares. Certes les 
mots jouent pour assouplir les rapports sociaux mais dans certains cas leurs 
interpretations peuvent preter a confusion. Le desir fort d'« etre comme les 
autres », la quete du « faire comme les autres », sont parfois des combats dou- 
loureux et sans effets. La notion d'egalite en tant que telle est une utopie. Nous 
naissons tous inegaux et heureusement, car il faut entendre I'inegalite non pas 
comme une hierarchie de valeurs mais comme des differences, des particularity, 
lesquelles font que chacun est Un, avec son identite propre, que les evenements 
au cours de la vie peuvent faire evoluer. La notion d'egalite des chances est sou- 
vent entendue comme le droit a Legalisation des etres et de leurs parcours. Or 
s'il est juste de chercher a donner toutes ses chances a chacun, on ne peut pas 
assurer les memes chances a tous. Plus que I'egalite, c'est la notion d'equite qu'il 
faut defendre, laquelle renvoie a I'idee de justice sociale, qui doit guider notre 
demarche citoyenne. Ainsi, par rapport aux textes du legislateur (en particulier 
la loi de fevrier 2005), un travail de comprehension est a entreprendre qui ne 
masque pas les realites, mais qui permette de prendre en compte les « avancees 
sociales » de maniere appropriee et constructive. 

^organisation de la sante est dependante de la politique au sens ou cette der- 
niere definit des choix et des orientations pour organiser nos vies. Les represen- 
tations sociales issues des discours politiques ambiants sont sources de nos 
conduites et de nos attentes. Or aujourd'hui les discours politiques ambiants ont 
tendance a diffuser des images de globalisation, d'homogeneisation. Nous som- 
mes de plus en plus normatifs et acceptons de moins en moins les differences, 
sans doute parce qu'elles se manifestent sous des formes que nous ne sommes 
pas prets a apprehender. Or, en epileptologie, ce « climat social » a des conse- 
quences fortes. 

Cette demande repetee d'etre considere comme les autres revet I'idee qu'il 
est necessaire que les autres nous considered comme eux. Aussi accepter d'etre 
« different » et d'etre reconnu comme tel n'est pas de mise. Or, dans la realite, 
les « autres » sont heterogenes, chacun a ses particularity y compris concernant 
son etat de sante, ses faiblesses, ses manques, comme ses points forts et ses 
capacity. La relation aux autres est done un des points cles a traiter quand on 
cherche a comprendre les vecus des personnes avec epilepsie et ceux de leur 
famille. 

Parmi les idees et mots nouveaux qui ont ete appropries depuis quelques 
annees par les discours ambiants, la « proximologie » est une illustration de leurs 
apports. Ce mot de proximologie cherche a faire admettre que I'entourage du 
patient doit etre integre dans les soins. Pour les maladies chroniques, cette idee 
qui parait naturelle est pourtant loin d'etre transformee en pratique et il est inte- 
ressant a relever que pour que cette prise en charge de la famille soit reconnue, 
il a fallu creer et diffuser un nouveau mot dans les medias. 

Que dire aussi de I'utilisation de I'expression « usagers de la sante » pour quali- 
fier les malades ? Si ces derniers sont classes dans les consommateurs de soins et 
utilisateurs des structures sanitaires, on est en droit de se demander si cette 
image d'un comportement « marchand » qui leur est associee (avec la rationale 
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economique qu'elle evoque) est compatible avec la souffrance d'etre malade, 
laquelle entraine I'a-rationalite et ne s'affronte pas comme un comportement 
d'usagers de biens de consommation courante. 


En resume 


L'etude de I'epilepsie est une illustration tres concrete de I'impact de ces contextes 
psycho-socio-linguistiques actuels, ou s'organisent les politiques sanitaires et socia- 
les visant a ameliorer la qualite de vie d'ensembles de personnes composes de 
singularity. 


L'environnement social nouiri des traces du passe 

Meme si de nombreuses traces des discours du passe sont profondement 
enfouies dans notre inconscient collectif, au meme titre que notre enfance dans 
notre inconscient personnel, elles continuent a rester bien actives. 

Fondements de nos conduites, les traces du passe sont pretes a resurgir en 
certaines circonstances. Elles peuvent emprunter de nouvelles formes d'apparen- 
ces souvent trompeuses. Le passe de I'epilepsie est encore bien pesant et il 
« agit » encore de nos jours, sur les idees et les comportements. 

Dans les propos qui suivent, nous reviendrons sur ces differentes thematiques 
car elles sont une ossature permanente et des supports vivaces pour traiter de 
devolution de la maladie et du malade. Rien ne progressera pour trouver un 
« mieux-vivre » et un « mieux-etre » des personnes avec epilepsie tant qu'il n'y 
aura pas une approche synthetique des strategies des soins au sens large, 
incluant les donnees neurologiques, psychologiques, sociologiques et (malheu- 
reusement sans doute, mais incontournables) les donnees economiques. 


En resume 


L'objet de cet ouvrage est de parler autrement de I'epilepsie, de depasser le carcan 
des habitudes, de proposer des pistes pour ameliorer les prises en charges medi- 
cales et medicosociales des personnes avec epilepsie. Le terme d'epilepsie charge 
les maladies qui s'y rapportent d'images et de conceptions erronees, lesquelles 
influencent les soins et font de ces maladies des syndromes particuliers uniques en 
leur genre. 

L'epilepsie sera traitee id comme une maladie bio-psycho-sociale, avec son passe 
et son present, la personne malade au coeur des problematiques de soins, et I'envi- 
ronnement social comme cadre de leurs evolutions. 


Reference 

1 Bastide R. Anthropologie appliquee. Paris : Payot ; 1 971 . p. 231 . 
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L'histoire de I'epilepsie est bien connue et il y est fait encore souvent reference 
dans les discours et les ecrits. Ce qui est surprenant, c'est que cette histoire 
echappe souvent a la critique et que les representations qu'elle vehicule ne sont 
pas abrogees par devolution des connaissances. 

Cette histoire de devolution des connaissances, du langage utilise, des idees, 
de leur acceptation par la societe comme par les professionnels est faite d'allers 
et retours dans le temps et dans despace. 

Du sacre au profane 

S'il est une particularity de depilepsie parmi les plus marquantes, c'est bien 
d'avoir ete liee, en tout cas par ses appellations, a depoque du sacre, du divin, 
de la magie, de la possession. II est question d'epilepsie a Sumer entre les 4 e et 
2 e millenaires. L'hypothese de Temkin [1] est que si le mot bennu (code d'Ham- 
mourabi, 1730-1690 av. J.-C) signifiait bien « epilepsie », ce serait la plus 
ancienne maladie repertoriee. II est coutume de dire qu'Hippocrate a ete le pre- 
mier a avoir tente de la laver de ses origines divines. Pour le grand medecin qui 
redigea le traite « sur la maladie sacree », qu'il s'agisse d'Hippocrate lui-meme, 
le contemporain de Platon, ou de dun de ses disciples, le cerveau est a la fois le 
siege et dorgane de la pensee. II est a dorigine de toutes les maladies de la 
« tete », parmi lesquelles depilepsie est classee. Cette idee fondamentale fut 
exprimee par Alceon de Crotone (vers 500 av. J.-C.). Aujourd'hui elle peut nous 
sembler une lapalissade, mais, pour depoque, elle etait « revolutionnaire ». 

L'epilepsie continuera cependant a porter des appellations comme : mal du 
diable, de la terre, de la lune, d'Hercule puis morbus comitialis, mal sacre... La 
symbolique de ces expressions et ses consequences a ete finement analysee dans 
la these de M. T. Sutterman [2], de meme que l'histoire biblique qui va suivre 
depilepsie durant des siecles. Dans le Nouveau Testament, saint Marc, saint 
Mathieu, saint Luc vont y faire reference dans des chapitres intitules « Guerison 
d'un possede » ou « L'enfant epileptique » [3]. Les images de possession et de 
demoniaque ne vont pas la quitter et, au Moyen Age, ceux qui sont nommes 
epileptiques seront brules sur le parvis de Notre-Dame sous le jugement de 
sorcellerie. 

Ce n'est qu'a partir du XVIII e siecle, siecle des Lumieres, ou les penseurs cher- 
chent a comprendre rationnellement et a « eclairer » ce qui est mysterieux (done 
jusqu'alors traite par le religieux) par des analyses objectives, que bascule, dans 
les connaissances, I'image du sacre au profit de la recherche des causes. Avec 
Diderot [4], il est question d'humeurs circulantes dans le cerveau, de contrac- 
tions de la membrane de ce meme cerveau, de celle de la moelle et de celle des 
nerfs pour expliquer la crise. L'anatomophysiologie nait et les causes physicochi- 
miques sont explorees. L'epilepsie, perdue comme une « maladie des nerfs », est 
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associee a des causes externes (plaies ou fractures). II est dit qu'elle serait aussi 
reponse a des chocs affectifs (a des peurs). 

Progressivement, elle va se colorer avec les images sociales de I'epoque et 
s'associer, au travers des courants moralistes qui en font leur combat, aux 
moeurs, entendre aux mauvaises moeurs, aux vies depravees : ceux qui aiment 
trop le vin et les femmes vont « sombrer » dans I'epilepsie. Elle devient maladie 
honteuse, entrainant I'opprobre sociale et, vite, comme pour la denigrer encore 
plus, elle devient maladie « hereditaire ». Elle ne sera pas du reste la seule mala- 
die a subir ces perversions sociales. Ainsi, I'histoire de la tuberculose lui ressem- 
ble par ces aspects. En tant que sujets, les malades sont immerges dans 
I'approche des maladies comme « phenomenes collectifs », issue de la lutte 
contre les grandes epidemies (la lepre, la peste, le cholera). Les maladies vont a 
cette epoque s'inscrire dans le cadre de la morale sociale. Les politiques rejoi- 
gnent les medecins et « ces maladies-la » sont rapportees au manque d'hygiene 
des classes populaires, lequel renvoie a une idee dominante de la degradation 
morale voire de I'immoralite du proletariat, avec les peurs liees a I'heredite, a 
I'alcoolisme, aux tares. De nos jours, la tuberculose comme le cholera et 
d'autres grandes maladies « historiques » ne font plus peur car elles sont esti- 
mees eradiquees. Ce serait plutot le sida qui serait porteur de I'image de 
depravation. 


En resume 


Ce bref rappel historique permet de puiser aux sources de la memoire et de I'ima- 
ginaire collectifs, et d'insister sur I'etroite relation entre la maladie , les soins et les 
representations sociales. Toute maladie a son versant sociologique, quelle qu'en soit 
I'epoque, et cela est toujours vrai au XXI e siecle. 


La « grande crise » 

Autres points d'ancrage des representations sociales de I'epilepsie : les manifesta- 
tions de la crise dite aujourd'hui tonicoclonique generalisee (autrefois nommee, 
et ce n'est pas neutre, « grand mal »). La superposition dans les representations 
entre epilepsie et crise tonicoclonique generalisee agit comme une eclipse totale. 
Cette assimilation pouvait se comprendre dans le temps, quand il n'etait ques- 
tion que de ce type de crise pour definir I'epilepsie, mais ce qui est plus insi- 
dieux, c'est que cette association univoque n'a pas reellement disparu. 

En 2008, les interesses comme les families insistent souvent encore en disant : 
« II [elle, ou je] ne fait pas des grandes crises, ce sont des petites crises », et par- 
fois meme il est mentionne : « II fait des absences, pas de I'epilepsie. » Le poids 
de I'image et la realite de la crise tres manifeste ou le sujet tout entier (corps et 
esprit) est mis en scene gomment encore aussi fortement la variete des expres- 
sions des epilepsies. 

Pour H. Wallon [5], I'epilepsie est « un phenomene qui echappe a la logique 
habituelle et aux donnees sensibles de I'experience ». II I'inclut dans le domaine de 
ce qu'il nomme les « ultrachoses ». Plus tard, J. Bleger la qualifiera lui de « patho- 
logie de I'ambiguite » [6]. Et id reside la deuxieme caracteristique fondamentale 
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de I'epilepsie : elle est certes une maladie, mais elle ne s'exprime que par intermit- 
tence, par des crises qui sont « surprises » encore plus pour les temoins eventuels 
que pour le sujet concerne, lequel peut ne pas en avoir conscience et devient de 
ce fait un « imposteur ». II ne previent pas de I'arrivee d'une crise, plus grave 
encore, il ne peut se retenir, plus mal pergu encore, il ne souffre pas, ne raconte 
pas et a I'air de ne pas se souvenir. 


En resume 


Le terme d'« epilepsie », derive du verbe grec epilambaneim : « saisir, attaquer par 
surprise », renvoie encore essentiellement de nos jours a un spectacle violent, une 
force apparente d'un corps qui n'est plus maitrise. II induit la peur chez I'autre, 
d'ou le rejet. 


De la psychiatric vers la neurologie 

Au XIX e siecle, une autre dimension va s'imposer : celle de la psychiatrie. 
L'epilepsie est alors classee parmi les troubles mentaux. L'epileptique est 
« interne ». Une abondante litterature le decrit alors comme un sujet dangereux 
qui peut etre violent. Esquirol en 1838, Morel en 1860, Tarde en 1889, Fere en 
1890, pour ne citer qu'eux, multiplient les descriptions les plus imagees et les 
plus repulsives. Si de nos jours, ces ecrits peuvent nous paraitre archaiques et 
errones, il faut se rappeler qu'a cette epoque, d'une part les connaissances 
etaient reduites, d'autre part les epileptiques reperes par les psychiatres etaient 
tous sujets aux crises connues a cette date, c'est-a-dire aux crises dites « grand 
mal », tres spectaculaires. 

Un debat va alors s'instaurer au debut des annees 1900, entre psychiatres et 
neurologues. A. Alzheimer ouvre le congres des psychiatres allemands de 
Francfort-sur-le-Main en 1907 par: « Si nous voulons connaitre la nature d'une 
maladie, fixer son pronostic et chercher a definir ses causes, sa prophylaxie et sa 
therapeutique, la condition premiere est d'en avoir une image claire et bien deli- 
mitee. Ce que nous nommons aujourd'hui epilepsie ne repond pas a ce critere, 
mais comprend visiblement toute une serie d'affections differentes. Notre premiere 
tache consiste done, si nous voulons progresser, a en etablir la classification. » [4] 

Souvent d'orientation somatique et de formation neurologique, les psychia- 
tres allemands vont alors chercher a identifier I'epilepsie idiopathique et a la dis- 
tinguer des epilepsies symptomatiques dont les origines sont reperees. 
Discussions, debats, colloques se multiplient pour tenter une classification des 
epilepsies. Et deja les difficultes pour classer se font jour et en particulier celles 
qui permettent de mettre en relation les crises (symptomes) avec les maladies 
(syndromes). L'idee que I'epilepsie n'est pas une maladie mais un symptome 
sera reprise par Whitty, se referant a J. H. Jackson dans la tres celebre revue The 
Lancet [7] : « Une convulsion n'est qu'un symptome et signifie simplement [...] 
une decharge occasionnelle, excessive et desordonnee du tissu nerveux [...]. » 
Tous les medecins qui s'interessent a I'epilepsie savent qu'il faut « classer » pour 
pouvoir diagnostiquer, mais la question reste : que classer et comment ? 
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Les difficultes de classification 

H. Gastaut, devenu president de la Ligue internationale, donne la priorite aux 
crises a partir des donnees electrocliniques (I'electroencephalographie, ou 
examen EEG, etant alors reconnue comme la technique essentielle pour recueillir 
les informations permettant un diagnostic). En 1964, dans Epilepsia, une classifi- 
cation des crises appelee « classification clinique des attaques d'epilepsie » est 
publiee. Cette classification est critiquee par la communaute medicale. II lui est 
reproche de ne pas tenir compte de I'etiologie, de ne pas retenir qu'il n'y a pas 
toujours concordance entre les symptomes cliniques et les donnees EEG. Certains 
epileptologues souhaitent que les termes connus de « grand mal » et « petit 
mal » soient conserves. Enfin, le doute est pose quant a la possibility d'arreter un 
classement devant une telle diversite de manifestations. Les connaissances medi- 
cales commencent a etre certes nombreuses, mais elles restent encore limitees. 

La commission de classification va poursuivre ses travaux et une nouvelle clas- 
sification, puis d'autres, puis d'autres encore vont voir le jour, distinguant le clas- 
sement des crises et le classement des maladies, en tenant compte de facteurs 
comme I'etiologie, I'age de debut, I'etat neuropsychique intercritique. 

De nos jours, la commission de classification de la Ligue internationale conti- 
nue a faire evoluer les classifications en fonction des nouvelles connaissances, tout 
en poursuivant I'objectif d'un classement utile pour le diagnostic, le pronostic et 
la therapeutique. 

Mais le dilemme du passage des crises aux maladies n'est toujours pas tran- 
che. Ajouter des noms de crises et de syndromes multiples complique la tache. 
Certains auteurs se demandent si le travail accompli est celui d'un « botaniste » 
ou celui d'un « jardinier » (opposition deja denoncee par Jackson). En 2003, les 
membres de la commission de classification (P. Wolf, J. Engel, H. Luders, 
A. T. Berg, G. Avanzini) [8] concluent qu'il ne peut exister une classification qui 
satisfasse a la fois les scientifiques, les neurochirurgiens, les epidemiologistes, les 
geneticiens, les cliniciens, les instances administratives et medicosociales. C'est 
dire la complexity des problemes, compte tenu de la necessity qu'il y a a regrou- 
per, certes, a classer autant que Ton peut, mais surtout a rester vigilant pour 
concevoir une approche globale du sujet malade dans son unicite. 

La force des idees 

En meme temps, meme si, en 2008, les epileptologues lisent les publications du 
XIX e siecle avec le recul des donnees actuelles et done avec un esprit critique 
arguments, il n'en reste pas moins vrai que ces dires psychiatriques continuent a 
laisser des traces dans la memoire collective et les representations sociales. 
Rappelons quelques phrases d'Esquirol [9] : « L'epileptique doit etre, dans la 
mesure du possible, isole et exclu de la societe : on doit surveiller leurs actions et 
leurs conduites », comme : « La vue d'un acces epileptique suffit pour rendre 
epileptique toute personne bien portante par I'effroi qu'elle provoque. » 

L'epilepsie, insistons encore, n'est toujours essentiellement representee que par 
rapport a la crise la plus spectaculaire, qui met en jeu le corps, ses mouvements et 
ses secretions (bave, urine, sueur, sang...). A la brutalite de sa survenue s'ajoute 
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done la souillure. Les metaphores de la salete et du desordre sont toujours vivaces, 
aussi n'est-il pas surprenant que se renforcent voire se developpent les reseaux 
d'interdits incluant relations sociales et valeurs morales. Se retrouvent alors certai- 
nes des fonctions des rites (Cazeneuve [1 0], Douglas [11]): prohiber tout contact 
avec I'impurete, eliminer la souillure... Des lors, on comprend le sens des interdits 
officiels et officieux qui vont cerner les epileptiques, de meme I'attention que les 
ethnologues leur ont portee. 

Comme pour accentuer encore plus ce profil « extraordinaire » de I'epi- 
leptique, s'est elabore aussi, sous la signature de F. Minkowska [12], le concept 
d'« epileptoidie ». Etudiant la genealogie d'une famille de 1761 a 1923, 
F. Minkowska note que sur 373 membres de cette famille, 25 avaient presente 
une affection mentale, dont 8 une epilepsie. Elle degage deux types d'ascen- 
dance psychique, Tune schizophrenique, I'autre epileptique, et observe que si 
tous les sujets ne faisaient pas obligatoirement de crises epileptiques, ils avaient 
une « certaine predisposition ». Cette predisposition familiale sera designee 
comme la « constitution epileptoide ». Elle pouvait se caracteriser par une alte- 
ration de I'affectivite, qui devenait excessive, « collante » (la viscosite), ou bien 
par une impulsivite agressive. Cette alternance sera nommee « glischroidie ». La 
crise epileptique est le « prolongement ultime de cette constitution epilep- 
toide ». En s'appuyant sur ^interpretation du test de Rorschach [13], qui estime 
que son test permet de diagnostiquer une epilepsie, et sur des dessins d'enfants, 
F. Minkowska conclut a un « monde formel epileptoide ». 

Nombreux sont les psychologues cliniciens nourris a ces idees qui entretien- 
nent encore de nos jours (preuve en est leurs reactions lors du module d'ensei- 
gnement a la faculte de Lille-3 que nous avons anime durant ces dernieres 
annees) une image de la personnalite epileptique proche de celle du XIX e siecle. 

Epilepsie et cultures 

Mais il n'y a pas que les assertions des professionnels qui vont charger I'epilepsie 
et I'epileptique de ces notions. Un bref apergu des definitions donnees dans les 
dictionnaires est signifiant : en 1922, le Nouveau Larousse illustre mentionne la 
« lourde heredite, I'alcoolisme [...], I'idiotie », les memes images sont donnees 
en 1 930 dans le Larousse du XXI e siecle, et en 1 951 dans le Nouveau Petit Larousse 
illustre, le Dictionnaire universe I, V Encyclopedie familiale Larousse : il est question 
de convulsions ou d'attaques convulsives, de comitialite. La reference descriptive 
est toujours aussi « dramatique ». Meme si la notion d'excitabilite des cellules 
cerebrales apparait, continuent a se meler en vrac I'effroi, le danger, les impul- 
sions irresistibles des epileptiques, leur violence, voire les actes criminels. A partir 
de 1986, la definition s'ouvre a une description plus exacte que Ton peut retrou- 
ver dans le Larousse. 

La litterature, de Balzac a Giono en passant par Celine, Simenon, Granville, 
Crichton (L'Homme terminal) et bien d'autres ouvrages, la peinture (dont le 
fameux tableau de Raphael, La Transfiguration, qui inspira nombre de commen- 
taires d'epileptologues connus) et le cinema (La Tete contre les murs de Franju, 
Les Poings dans les poches de Bellocchio, Les Criminels de Losey, La Toile d'arai- 
gnee de Minnelli, Marat Sade de Brook, 1981 de Bertolucci, Manage d'Altman, 
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L'Adoption de Grunebaum, sans oublier le Cleopatre de Mankiewicz et L'Exorciste 
de Friedkin. . .) ont utilise I'epilepsie et le font encore, y compris dans les series 
televisees, en particulier policieres. En quelques mots et images, les cineastes 
campent une atmosphere anxiogene, un individu troublant. La crise leur apporte 
une economie de langage et un succes assure de mise en scene. Les medias 
connaissent I'impact de demotion sur les attitudes des publics et savent I'utiliser. 
Longtemps negligee par les analystes du comportement humain, demotion est 
reetudiee avec interet de nos jours, en partie du reste a cause du langage de la 
television qui en fait son atout majeur d'audimat. Les travaux actuels de 
T. Kerson, qui compare I'epilepsie dans le cinema americain et europeen, aide- 
ront a approfondir ces analyses. 

II est impossible de ne pas s'arreter sur Dostoievski, epileptique « genial ». Ses 
personnages epileptiques sont frequents : Smerdiakov dans Les Freres Karamazov, 
Nelly dans Les Humilies et Offenses, Mourine dans La Logeuse, Kiriloff dans Les 
Possedes et bien sur, le plus connu, Muichkine dans L'ldiot. La personnalite de 
Dostoievski et ses mecanismes psychiques, sans doute correles avec son vecu 
d'epileptique, sont particulierement decrits dans son recit Le Double, qu'il a ecrit 
a 25 ans. 

II faut ajouter les ex-voto retrouves dans les eglises, ou il est demande a tous 
les saints, dont saint Valentin, que les pays du Nord ont considere comme le 
saint patron de I'epilepsie (I'hypothese de cette association est celle de la res- 
semblance dans la prononciation en langue allemande de Valentin avec le mot 
fallen, qui signifie « tomber »), de proteger du mal le malade et sa famille. 

L'utilisation de la crise d'epilepsie dans les productions culturelles pourrait a 
elle seule faire I'objet d'un ouvrage, d'autant qu'elle est retrouvee dans toutes 
les cultures et a toutes les epoques. Nous avons eu a faire passer et a contribuer 
a des theses de medecine qui decrivaient les vecus medicaux et sociaux des epi- 
leptiques dans les pays d'Afrique du Nord, ainsi qu'a des theses d'ethnologie 
comparant les representations des epileptiques et des epilepsies en France et 
dans d'autres pays. Le beau travail de Moon Sook Choi [14] comparant I'image 
de I'epilepsie en Coree du Sud et en France est a ce sujet tres signifiant. Plus 
recemment, en 2005, pour tenter d'ouvrir de nouvelles reflexions sur les rela- 
tions entre les epilepsies et les cultures, nous avons organise a Paris la premiere 
« Journee francophone de I'epilepsie ». Cette demarche de mise en perspective 
dans le temps et dans I'espace reste peu entendue des professionnels comme 
des malades fran^ais, lesquels perpetuent des discours et des modes de pensees 
hexagonaux. Pourtant la multiplicite des visages de I'epilepsie et de ses conse- 
quences au travers des cultures differentes pourrait servir a entendre a la fois son 
cote universel et ses specificites medicales et societales. Mais I'apprentissage de 
I'interculturel comme de I'interdisciplinaire, que nous pensons necessaire pour la 
comprehension de devolution humaine, prendra de longues annees. 


4. Au cours des siecles 
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Si notre propos ici n'est pas d'approfondir la description des epilepsies et de leurs 
consequences a travers les pays du monde, il nous a semble que les grandes lignes 
de cet historique geographique devaient etre retracees. Elies servent a expliquer les 
difficultes que nous avons aujourd'hui a sortir de ce carcan emotionnel et sociocul- 
turel engluant, alienant, stigmatisant, qui entoure cette maladie, et de la densite 
des images qui lui sont accolees, lesquelles resserrent toutes representations autour 
d'une crise, celle que I'on nommait grand mal, et d'un profil de malade, celui qui 
inquiete quand il ne fait pas peur. 

C'est done enrobee de son histoire que I'epilepsie va devenir, au XX e siecle, une 
maladie neurologique. 


References 

1 Temkin O. The Falling Sickness. A history from the Greeks to the beginning of modern 
neurology. 2 nd ed. Baltimore and London : John Hopkins Press ; 1971 . 

2 Sutterman MT. Abord psychanalytique des processus psychiques determinants dans 
I'epilepsie [these de doctorat es lettres et sciences humaines]. Nanterre : universite de 
Paris-X ; 1 990. 

3 Weber M. L'image de I'epileptique a travers I'histoire de I'humanite. In : Actes des 
sixiemes Journees d'etude du comite social de la Ligue fran^aise contre I'epilepsie ; 1980. 
p. 31-60. 

4 Alzheimer A. Allg Z Psychiat 1 907 : 64-68. 

5 Wallon H. La mentalite epileptique. J Psychol 1 925 ; 22 : 500-1 5. 

6 Bleger J. Symbiose et ambiguite. Paris : PUF ; 1 981 . 

7 Epilepsie. Bale : Documents Geigy ; 1 966. 

8 Wolf P. Of cabbages and kings : some considerations on classifications, diagnosis schemes, 
semiologies and concepts. Epilepsia 2003 ; 44 : 1-3. 

9 Esquirol JE. Des maladies mentales considerees sur leurs rapports medicaux hygieniques et 
medico-legaux. Chap. VI. Paris : Academie royale de medecine, editions Bailliere ; 1838. 

1 0 Cazeneuve J. Sociologie du rite. Paris : PUF ; 1 971 . 

1 1 Douglas M. La souillure. Paris : Maspero ; 1 971 . 

12 Minkowska F. La constitution epileptoide et ses rapports avec la pathologie de I'epilepsie 
essentielle. Ann Med Psychol mai 1 937. 

13 Rorschach H. Psychodiagnostic, methode et resultats d'une experience de perception 
[trad. Ombredane A, Laudan A]. Paris : PUF ; 1962. 

14 Moon Sook C. Culture et epilepsie : etude comparee du vecu de I'epilepsie en Coree du 
Sud et en France [these de doctorat en anthropologie sociale et ethologie]. Paris : EHSS ; 
1996. 




5 


Line maladie neurologique 
et des personnes 
handicapees 


Les malades n'etant plus soignes par le psychiatre mais par le neurologue, 
I'epilepsie va entrer dans les pathologies du systeme nerveux central et etre trai- 
tee par des medicaments specifiques. Les consequences de ce passage d'une 
speciality medicale a une autre seront a la fois eclairantes et ambigues. Elies 
seront eclairantes dans la mesure ou I'epileptique ne sera plus considere comme 
un aliene, et ambigues dans la mesure ou le cerveau n'est pas un organe comme 
les autres mais le lieu de synthese entre psyche et soma. Si les recherches neuro- 
logiques vont faire evoluer la connaissance des mecanismes, des fonctionne- 
ments et dysfonctionnements de I'organe cerveau, elles auront tendance a 
minimiser la part du ressenti psychologique, et ses consequences sur les 
echanges biologiques. 

Les malades vont revendiquer le fait de n'etre pas des fous, meme si parfois ils 
en ont encore I'impression dans le regard des autres et d'eux-memes. Mais en 
meme temps, ils vont exprimer leur desarroi de ne pas etre aides pour soulager 
leurs souffrances psychiques. 

Crandes etapes de I'evolution des connaissances 
et des pratiques en epileptologie 

Vers les annees 1930, avec I'utilisation de I'electroencephalographie, le cerveau 
devient un organe dont les modes de fonctionnement et depression commen- 
cent a etre etudies objectivement. Plus tard, vers les annees 1970-1980, la 
neuro-imagerie (scanner et imagerie par resonance magnetique) apportera des 
informations precieuses pour mettre en evidence un grand nombre d'etiologies 
symptomatiques. 

Au plan therapeutique, alors que les sels de brome (le bromure) etaient « le » 
medicament des annees 1857 et suivantes, le phenobarbital en 1912, la pheny- 
toine en 1938, la carbamazepine en 1964 et I'acide valproique en 1967 vont 
ouvrir la voix a la production d'autres medicaments, dits « antiepileptiques ». 

^observation medicale fait distinguer les crises aux manifestations diverses, 
diagnostiquees comme crises d'epilepsie, des evenements consideres jusqu'alors 
comme des troubles de la conduite, de la gestualite et des comportements. La 
psychologie cognitiviste aidant, sont mises en evidence « techniquement » les 
relations entre la presence d'une epilepsie et des deficits mentaux, lesquels peu- 
vent etre « mesures ». 

Toujours pour avancer, et a partir de la multiplication des publications et des 
communications des congres, colloques et seminaires, de la facilite des echanges 
entre chercheurs du monde entier, on affine, on precise, on classe, on decompte 
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les manifestations qui peuvent etre qualifies d'epileptiques. Des etudes epide- 
miologiques sont menees, qui permettent de faire entendre la frequence des 
epilepsies et leurs varietes. Les connaissances medicales poursuivent leur deve- 
loppement, la liste des antiepileptiques s'allonge, les classifications des maladies 
epileptiques et des crises sont toujours en discussion. Les maladies eponymes 
font leur apparition sous le nom des medecins qui les ont decrites. 

Deux domaines de recherche vont alors occuper de plus en plus largement le 
terrain tant des publications scientifiques que de la vulgarisation dans les medias 
grand public : la genetique et les interventions neurochirurgicales. 

Genetique 

L'entree en jeu de la genetique va lever a la fois un vif interet chez les chercheurs 
et les medecins et une inquietude chez les malades. Pour le grand public, parler 
de genetique revient a parler d'heredite. Cette image de I'heredite de I'epilepsie, 
qui a hante les idees au cours des siecles, reapparait, perdue comme un retour 
en arriere. II est vrai que la genetique est une discipline tres complexe, difficile a 
vulgariser. Elle est apprehendee a la fois comme une explication et comme une 
possibility de trouver a terme des therapeutiques. Elle est perdue comme un 
espoir mais aussi comme une fatalite. Elle est aussi ideologie et associee au cruel 
passe d'evenements dictes par la mise en action de theories eugeniques et au 
racisme. 

Les debats se croisent entre les tenants de I'evolutionnisme : ceux qui don- 
nent la priorite au determinisme genetique et ceux qui pensent que si la part de 
la genetique existe belle et bien, elle pourra evoluer par I'epigenetique. 

Un nouveau mecanisme combinatoire est propose par J.-P. Changeux [1] : « II 
ne s'exerce plus au niveau de la cellule, mais a celui plus eleve des ensembles de 
cellules nerveuses. II n'a plus pour origine la " carte d'identite " des genes expri- 
mee par chaque neurone, mais la topologie du reseau des connexions qui s'eta- 
blissent entre neurones et au cours du developpement. » De son cote, 
J.-D. Vincent [2] ecrit : « [...] a partir d'un certain niveau devolution chez les 
vertebres, la part du genetique diminue au profit de I'epigenique [...]. » Le sujet 
va evoluer « culturellement » pour son propre compte, « conferant a I'individu 
un degre supplementaire de liberte par rapport a son ADN ». 

Si, comme le dit J.-P. Changeux [S], la dictature des genes est lourde, au plan 
de la methode, « I'importante heterogeneite genetique des populations humai- 
nes, jointe a I'impossibilite d'experimenter, rend difficile a la fois la collecte des 
faits et leur interpretation. Emprisonnee malgre elle dans des conflits ideolo- 
giques qui la detournent de son objet, techniquement difficile, la genetique 
humaine poursuit neanmoins sa progression ». 

Concernant la genetique de I'epilepsie humaine, les connaissances croissantes 
sur les plans cellulaires et moleculaires des mecanismes de I'epilepsie apportent 
de nouvelles hypotheses et font germer I'espoir de nouvelles approches thera- 
peutiques. S'il est estime qu'environ 20 a 30 % des epilepsies ont des determi- 
nants genetiques, leur nombre et la nature des genes demeurent obscurs encore 
dans la plupart des cas. 

Rappelons que le schema mendelien (1 865) difference les caracteres recessifs 
ou dominants des genes, ces derniers pouvant « masquer » les manifestations 
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des premiers. Dans le mode de transmission autosomique dominant, la moitie 
des enfants du porteur du gene seront touches. Dans le mode autosomique 
recessif, les deux parents sont porteurs du gene mutant recessif, un quart des 
enfants heritent des deux copies du gene mutant et sont atteints. 

Au cours des vingt dernieres annees, des genes mutants responsables de cer- 
taines formes mendeliennes rares d'epilepsie ont ete decouverts. A titre illustra- 
te, pour comprendre la suite de nos propos, nommons quelques syndromes qui 
correspondent a ces decouvertes : convulsions neonatales familiales benignes, 
ceroidolipofuchinose, syndrome d'epilepsie nordique... 

Des recherches sur I'ADN permettent a des geneticiens moleculaires de 
reperer le chromosome porteur du gene mutant, lequel a pu etre identifie dans 
trois formes d'epilepsie humaine : le syndrome de myoclonies epileptiques et 
des fibres rouges dechiquetees, le syndrome appele epilepsie du lobe frontal 
nocturne a dominance autosomique, I'epilepsie myoclonique progressive. II est 
a noter que chacune de ces formes d'epilepsie ne represente qu'une fraction 
infime (moins de 1 %) des epilepsies. 

A la difference des formes rares d'epilepsies familiales, heritees sur le modele 
mendelien, il est reconnu des formes d'epilepsie familiales plus frequentes, en 
relation avec des « troubles genetiques complexes ». En font partie les epilepsies 
generalises idiopathiques comme I'epilepsie myoclonique juvenile, I'epilepsie 
absence de I'enfant et de I'adolescent, I'epilepsie accompagnee de crises tonico- 
cloniques au reveil, mais aussi les epilepsies rolandiques benignes. Les troubles 
genetiques sont dits complexes parce que le determinant genetique semble reel- 
lement present mais les schemas classiques d'heredite mendelienne ne sont pas 
toujours mis en evidence. En outre, il faut retenir que certaines formes 
d'epilepsie sont considerees comme polygeniques, ce qui ajoute d'autres diffi- 
culty pour I'analyse des mecanismes en jeu. 

Imaginer que la genetique pourra etre utilisee pour mettre au point des thera- 
peutiques est intellectuellement envisageable mais dans un avenir lointain. 
Imaginer que la genetique servira a « prevenir » des risques de survenue 
d'epilepsie chez les enfants (ce qui se fait deja en conseil genetique pour certai- 
nes pathologies), pourquoi pas ? Mais il faudra pouvoir se referer a des modeles 
de transmission precis et exacts lesquels, pour I'heure, ne sont pas encore definis. 

Les geneticiens moleculaires maitrisent la valeur de leurs connaissances et il 
faut souhaiter que leurs recherches se developpent. Mais a I'autre bout de la 
chaine, le non-specialiste, et done le malade et sa famille, comme le grand 
public, qui n'ont pas de « grille de lecture » dans ce domaine, risquent de mal 
decoder les informations qui leur parviennent et d'en deduire que les epilepsies 
sont hereditaires, avec I'angoisse, pour ceux qui sont concernes, d'une transmis- 
sion possible a leur descendance et avec le renforcement dans le public d'une 
image de I'epilepsie comme « tare ». 

II est plus pragmatique de penser que nous naissons tous avec un patrimoine 
genetique qui va nous predisposer a devenir ce que nous serons avec toutes les 
possibility d'expression, bonnes comme nefastes, portees par nos genes, mais 
qu'une large part de ce que nous pourrons « faire de nous » sera dependante 
des evenements et situations que les circonstances de la vie nous feront 
connaitre. La marge de liberte individuelle qui nous reste, compte tenu de notre 
determinisme genetique, doit etre privilegiee, eveillee, cultivee, renforcee. 
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A retenir 


Les epilepsies d'origine genetique se divisent en deux grandes categories : les epi- 
lepsies familiales rares, heritees selon un schema mendelien, et les epilepsies plus 
frequentes, heritees selon des « troubles genetiques complexes » et le plus souvent 
polygeniques. Les epilepsies d'origine genetique resultent de mutations spontanees 
ou hereditaires de certains genes produisant des modifications structurales et/ou 
fonctionnelles. Les epilepsies acquises peuvent etre consequences de dysfonction- 
nements metaboliques, de malformations congenitales du cerveau, d'alterations 
structurales du cerveau acquises. 


Neurochirurgie de I'epilepsie 

La neurochirurgie de I'epilepsie est un autre grand domaine tant de recherches 
que de pratiques dont il est de plus en plus question dans les medias et dans les 
questionnements des malades. 

La chirurgie de I'epilepsie a deja derriere elle un long passe. Elle a pris nais- 
sance vers les annees 1950 a partir des travaux de Penfield et Jasper a Montreal 
et, soyons-en fiers, avec I'equipe fran^aise de Bancaud et Talairach qui, par 
implantation d'electrodes dans le tissu cerebral (stereo-EEG), ont cherche a 
reperer I'origine puis la propagation de la decharge epileptique. Elle a beneficie, 
depuis, des progres de I'imagerie medicale morphologique (IRM) et fonction- 
nelle (tomographie a emission de positons). 

De nos jours, les connaissances et les possibility techniques des investigations 
preoperatoires (quand les resultats des examens electrocliniques conduisent a 
estimer qu'il peut etre envisage d'avoir recours a la neurochirurgie) permettent 
aux neurologues et aux neurochirurgiens de prendre des decisions efficaces avec 
un minimum de risques. 

Le but des interventions chirurgicales est de supprimer la zone cerebrale respon- 
sable des crises, soit en rapport avec une lesion identifiee par les examens neuro- 
radiologiques (malformation, tumeur, sequelle de traumatisme, d'infection...), 
soit plus rarement en I'absence de lesion, a enlever la zone du cortex epilepto- 
gene (cortectomie), ou encore en ayant recours a d'autres techniques pour des 
cas bien precis et exceptionnels : section du corps calleux (callosotomie) et encore 
plus exceptionnellement hemispherectomie (suppression d'un hemisphere). 

Les interventions chirurgicales sont preconisees tot, lorsqu'elles sont possibles, 
chez I'enfant, pour eviter les eventuelles consequences des crises sur le develop- 
pement cerebral. Elies ne sont actuellement envisagees que dans les cas d'epi- 
lepsies pour lesquelles les differentes strategies medicamenteuses n'ont eu que 
peu d'efficacite (les epilepsies dites pharmacoresistantes), dont les crises ont une 
origine focale, dans une zone bien delimitee du cerveau, dont I'ablation ne ris- 
que pas de creer un handicap moteur ou sensoriel. Les resultats sont evalues en 
fonction de la possibilite d'arreter ulterieurement les traitements medicamenteux 
et, a long terme, d'aboutir a la suppression des crises ou, tout au moins, d'en 
diminuer les manifestations les plus genantes. Globalement, cette efficacite est 
estimee a 50 a 70 % des cas, les meilleurs resultats etant obtenus pour les epi- 
lepsies d'origine temporale. 
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Nos experiences professionnelles nous ont conduits a rencontrer des malades 
qui etaient operables, mais qui, effrayes a la seule idee qu'on allait « toucher a 
leur cerveau », preferaient continuer a presenter des crises. Bien evidemment 
leur decision doit etre entendue, leurs arguments discutes, leur choix respecte. 

Si au plan medical, les actes operatoires sont le plus souvent benefiques (arret 
des crises ou diminution de leur frequence, tout en conservant un certain temps 
les medicaments), d'autres problemes apparaissent qui sont releves dans les 
resultats des etudes concernant le suivi a moyen et long terme des malades 
ope res. 

Outre les effets psychologiques induits par Tattente de la decision de Tope- 
ration et la lourdeur des investigations preoperatoires, les changements dans la 
vision d'elle-meme qu'a la personne operee vont necessiter un investissement 
psychique pour lequel les malades (comme leur entourage) ne sont pas toujours 
ni prepares, ni accompagnes a posteriori. 

Lorsque Toperation intervient quand le malade est tres jeune, il n'a pas eu le 
temps de « devenir un epileptique », a ses propres yeux ni a ceux de sa famille 
et de son entourage. Mais lorsque Toperation intervient quand le patient s'est 
construit psychologiquement comme « un epileptique », avec toutes les conse- 
quences de cette maladie a crises frequentes, il lui faut se « reorganiser » dans 
son etre, ses modes de vie, ses attitudes et comportements. II lui faut acquerir 
un nouveau Moi. Cette nouvelle « personne » qu'il va devenir, surtout lorsque 
Toperation reussit et entraine (au moins pendant un certain temps) une 
remission des crises, n'est pas evidente a comprendre. Ce changement peut 
conduire a une disorganisation psychique et sociale deletere. II ne suffit pas de 
soigner, voire de guerir, il est indispensable de preparer le patient aux change- 
ments psychologiques et de Taccompagner durant quelque temps. Certains ser- 
vices hospitaliers ayant Texperience de ce type de difficultes postoperatoires ont 
du reste bien compris Tindispensable suivi a mettre en place. 

Par ailleurs, ('intervention neurochirurgicale est abordee par de nombreuses 
families avec Tidee que si les crises s'arretent, tout redeviendra « normal » et que 
Tenfant comme Tadulte qui avait des deficiences intellectuelles va pouvoir 
retrouver toutes ses capacites mentales. Or ce n'est pas le cas et il est dou- 
loureux pour des parents de comprendre que s'il n'y a plus de survenue de cri- 
ses d'epilepsie, des dysfonctionnements globaux neuropsychiques peuvent 
persisted 

Les medecins doivent comprendre les denis de leurs patients comme une 
fa^on pour ces derniers de depasser leurs angoisses. Mais doit-on conforter nos 
patients dans ces modes de penser et d'agir ou ne serait-il pas plus benefique 
pour eux (meme si cela est plus impliquant pour les medecins ou les psycholo- 
gues) que, progressivement, ils soient aides a comprendre, a accepter de vivre 
avec la maladie, tout en leur proposant le plus tot possible des methodes de 
developpement psychopedagogique adaptees a chaque cas ? 

Reconnaissance en tant que personne handicapee 

Devenue maladie neurologique, Tepilepsie va etre parallelement associee a un 
concept medical, administratif, social et economique : le handicap. L'epileptique 
devient malade et handicape, comme si ces deux attributs n'avaient comme lien 
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que leur presence simultanee chez un meme sujet, laissant par la entendre que 
si la neurologie traite de la maladie, les handicaps relevent d'autres disciplines. 

Vont done etre distinguees les epilepsies avec handicaps associes et sans handi- 
caps associes, le plus souvent cette dichotomie reductrice se suffisant a elle- 
meme dans les discours des professionnels comme des malades et de leur 
famille. Que cachent ces associations ou non-associations ? 

Pendant que les connaissances scientifiques et medicales sur I'epilepsie pro- 
gressed, les malades et leurs families souhaitent « sortir de I'ombre » (slogan 
depuis quelques annees de la campagne mondiale en faveur de I'epilepsie 
menee par V International Bureau for Epilepsy) et des associations de patients se 
creent en France et dans le monde. Le mot « epilepsie » est plus souvent utilise, 
moins nie. Cependant, le vecu de I'epilepsie n'en n'est pas plus aise et la souf- 
france morale et psychique pas plus attenuee. Alors, comme pour compenser, il 
devient passage presque oblige, dans les propos et les ecrits, de defendre I'idee 
que I'epilepsie est une maladie comme les autres. Cette recherche de normalisa- 
tion, d'une fagon tout a fait contradictoire du reste, se mele avec le recours aux 
genies epileptiques, de Cesar a Moliere, Napoleon a Flaubert, Van Gogh a 
Jeanne d'Arc. Ce n'est pas important de savoir s'ils etaient reellement atteints 
d'epilepsie : ils furent geniaux. Ainsi par ces references, I'epilepsie permet le 
genie, ce qui apporte a la fois statut social, excuses, explications et respect, tout 
en gommant les troubles psychopathologiques souvent presents chez ces grands 
personnages. 

Cependant le contexte social et economique laisse place a une crispation peu 
favorable a la tolerance de I'autre et a I'acceptation de la difference. Chomage, 
mondialisation, valorisation de la performance (faire vite et bien), du parcours 
scolaire, du paraitre, de I'image physique que Ton donne de soi renforcent le 
repli sur I'individu et son isolement moral. Si les valeurs normatives evoluent, les 
tabous s'enkystent. 

Le corps en particulier doit etre beau, domestique, maitrise. Societe de pre- 
caution, volonte de minimiser les risques, attentes voire imprecations vis-a-vis de 
la science, qui devient quete du Graal et source de verite, relents de xenophobie 
pour ce qui est « etranger » voire etrange, recherche d'aide a travers les sectes, 
les drogues, les antidepresseurs, les calmants, les excitants, les depressions, les 
violences verbales et physiques... Peur de soi et peur des autres, peur du present 
et de I'avenir, nos societes ont du mal a affronter les effets de leurs propres pro- 
ductions technologiques et les conflits surgissent un peu partout creusant I'ecart 
entre les aspirations a une vie meilleure que la generation precedente avait pro- 
mis et les realites du quotidien d'aujourd'hui. 

Pour apaiser une part de ces revendications, les politiques vont chercher des 
moyens. Parmi ces derniers et en echo a une evolution « technique » de la prati- 
que medicale, ils vont elaborer des strategies technicoadministratives pour 
que les personnes dites handicapees, e'est-a-dire presentant des deficits ou 
deficiences physiques ou mentales, soient reconnues comme telles et aidees. 
Une nouvelle classe sociale est definie, comptabilisee, organisee, celle des 
handicapes. 
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Le monde du handicap devient un cadre social, administratif et economique a 
part entiere. Des « entreprises » specialises se developpent, un nouveau marche 
s'ouvrant a elles. S'il est indeniable que de tres bonnes realisations vont voir le jour, 
dont les etablissements et lieux de vie pour personnes handicapees (insuffisants 
certes, mais existants), toutes les idees chaleureuses, a la base des projets mis en 
oeuvre, ont du mal a se transformer en actions sur le terrain. Irrealisme, utopie, 
demagogie, manque de moyens humains formes et financiers... nous assistons a 
une multiplication d'intervenants, de regimentations, de creations distances 
impuissantes et peu efficaces, et surtout nous affrontons une nouvelle derive : 
I'assistanat. 

L'assistanat, trop souvent, finit par rogner les motivations et les volontes, 
insuffle la croyance que les droits sont des acquis sans necessiter de remplir les 
devoirs, renforce I'habitude de reporter sur les autres les reponses, les attentes 
de solutions pour un mieux-etre. 

Le terme « handicap » vient de Expression anglaise hand in cap : « la main 
dans le chapeau ». II s'agissait pour les courses de chevaux « d'egaliser les chances 
par I'obligation faite aux meilleurs de porter un poids plus lourd ou de parcourir 
une distance plus longue ». Par extension, handicap est devenu « desavantage 
impose a un concurrent pour que les chances soient egales ». Au figure, handicap 
signifie « un desavantage, une inferiority que I'on doit supporter ». Mais si Ton 
interroge I'homme de la rue, il associera « handicape » a handicap moteur, a la 
personne atteinte d'un deficit moteur ou d'une deficience sensorielle (le mal- 
voyant, le malentendant). Dans le parler populaire, le handicap est « physique ». Le 
handicap mental, que d'aucuns differencient du handicap psychique, est un 
monde marginal difficile a classer et encore considere comme bien a part. 

Considerer que certaines personnes avec epilepsie sont handicapees, c'est, 
pour elles comme pour les autres, donner une sorte d'etiquette administrative 
qui donne des droits. Pour les malades lourdement atteints, cette etiquette est 
admise. Mais pour la majorite, etre « traites » d'handicapes est vecu comme 
humiliant, et nombreux sont ceux qui refusent cette idee et ne souhaitent pas 
faire valoir leurs droits alors qu'ils rencontrent d'importantes difficultes a s'inserer 
et a trouver un emploi en milieu ordinaire. 

Devaluation des handicaps chez les personnes epileptiques reste pour I'heure 
insatisfaisante car grossiere ou reductrice. Les « outils administrates » d'analyse 
ne sont pas encore suffisamment elabores pour prendre en compte les relations 
entre les differentes donnees medicales, lesquelles, de surcroTt, ne sont pas tou- 
jours connues des epileptiques eux-memes. 

Les classifications existantes, dont celles de TOMS, accordent une part pre- 
ponderante aux limites fonctionnelles, ignorant le poids des difficultes psycholo- 
gies et sociales. II n'est done pas surprenant que, malgre les efforts de 
nombreux defenseurs des droits de personnes epileptiques, malgre I'energie 
deployee par les associations de malades, malgre I'abondance d'informations 
pour faire connaitre et comprendre Tepilepsie au grand public, les difficultes de 
vie de ceux qui en sont atteints restent bien presentes et les solutions aux pro- 
blemes qu'elles posent bien peu satisfaisantes. 
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En resume 


Les handicaps permanents ou momentanes sont dus : 

• a la frequence des crises et a leurs semiologies « spectaculaires » ; 

• aux deficits ou deficiences neuropsychiques, qui sont consequences de lesions 
cerebrales ; 

• a la difficulty a etre admis par les autres comme une personne pouvant eventuel- 
lement presenter des crises d'epilepsie, voire comme en ayant presente, alors 
qu'il y a remission depuis plus ou moins longtemps ; 

• a la concomitance de tous ces facteurs, lesquels interagissent et se renforcent les 
uns les autres. 
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L'organe « cerveau » 


En epileptologie, il est souvent fait reference a I'encephale. II peut etre question 
d'encephalites (inflammations cfune partie plus ou moins etendue de 
I'encephale) mais plus souvent d'encephalopathies (notion utilisee pour evoquer 
toute etiologie organique, a I'exception de lesions bien definies telles que 
tumeurs cerebrales et malformations vasculaires). Si I'encephale est I'ensemble 
des centres nerveux, comprenant le cerveau et ses prolongements (cervelet, 
bulbe rachidien...), nous ne traiterons id que du « cerveau ». 


Un organe tabou 

II n'est bien sur pas question id de presenter I'ensemble des connaissances sur le 
cerveau. De nombreux ouvrages a ce sujet ont ete publies et I'actualisation des 
connaissances fait I'objet d'une litterature internationale importante. Notre but 
est de partir d'idees simples pour rappeler une grille de comprehension qui serve 
d'acces au labyrinthe de nos analyses. 

Bien que nous soyons encore tres loin de connaTtre le fonctionnement de cet 
organe qui nous « dirige », cette masse molle aux contours sinueux, chargee de 
plis et de replis est, depuis longtemps, I'objet de recherches utilisant au fur et a 
mesure des techniques d'investigations qui se developpent. La lecture des pre- 
miers chapitres de L'Homme neuronal de J.-P. Changeux [1] permet de suivre 
devolution de nos connaissances par des approches successives. Ces dernieres 
contredisent parfois celles qui les ont precedees, le developpement de nouvelles 
methodes d'observation conduisant a revenir a certaines hypotheses abandon- 
nees. Les auteurs, a chaque epoque, sont soumis et doivent obeir aux contrain- 
tes des pouvoirs politiques et religieux en place, lesquels obligent a « amenager » 
les propos scientifiques. Descartes en est un exemple typique. Pour calmer le 
jeu, il aura recours a une glande pineale, apaisant ainsi le courroux de I'eglise. 

Le cerveau, organe tabou longtemps considere comme le siege de I'ame, est 
encore de nos jours affecte de representations mystiques et mythiques, ce qui 
explique les attitudes du public lorsqu'il est en cause dans une maladie, et celles 
des malades eux-memes quand on associe epilepsies et maladies du cerveau. 

J.-P. Changeux [1] raconte comment, en 1882, E. Smith a retrouve un papy- 
rus, copie redigee sans doute a partir d'un texte de I'Ancien Empire, au temps 
des pharaons, ou pour la premiere fois le cerveau apparait sous un nom qui lui 
est propre et ou son role dans la commande du mouvement des membres ou 
d'organes situes dans le corps est etabli. Cependant I'idee que le coeur est lieu 
de la vie, de I'intelligence et des sentiments, va longtemps persister, et les oppo- 
sitions entre les philosophes et les medecins domineront durant des siecles. 
Democrite ecrit que le cerveau est le gardien de la pensee ou de I'intelligence. 
Hippocrate, etudiant les plaies du crane, constate que si I'encephale (le cerveau) 
est irrite, I'intelligence « se derange », le cerveau est pris de spasmes et convulse 
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tout le corps entier. Cette manifestation est appelee apoplexie (epilepsie). 
Hippocrate distingue les maladies neurologiques et les maladies mentales, dans 
lesquelles « Intelligence se trouble et le patient va et vient, pensant et croyant 
autre chose que la realite ». Galien poursuit la quete des connaissances sur la 
physiologie cerebrale, mais hesite a rompre avec la metaphore cerveau en tant 
que lieu de I'ame. II ecrit cependant : « N'allez pas consulter les dieux pour 
decouvrir par la divination I'ame dirigeante, mais instruisez-vous aupres d'un 
anatomiste. » 

Changeons quelques mots a cette phrase, rempla^ons les « dieux » pas cer- 
tains « gourous » modernes du psychisme et rempla^ons « anatomiste » par 
neurologue, I'assertion reste assez semblable. 

De I'ame aux neurones 

La polemique se poursuit longtemps entre I'ame et le corps , I'ame et le cerveau, 
mais progressivement, au debut du XIX e siecle, les medecins reussissent a « lai- 
ciser » le cerveau. C'est I'heure de la « cranioscopie », avec Gall, et les premisses 
de la neuropsychologie avec Bouillaud et ses etudes sur I'anatomopathologie du 
langage. Broca, vers les annees 1 860, fonde ses recherches sur des criteres ana- 
tomiques et fonctionnels et apporte la preuve des relations entre des localisa- 
tions de lesions dans le cerveau, des atteintes fonctionnelles (en I'occurrence 
lesions dans la partie moyenne du lobe frontal de I'hemisphere gauche) et la 
parole. Cette demarche, dite « localisationniste », va etre completee par une 
approche plus ouverte et dynamique impliquant la complexity de I'organisation 
du cerveau par Jacskon et Head. 

En meme temps que les scientifiques depassent la notion de localisation, les 
recherches s'affinent avec la creation de nouveaux « outils » d'exploration. C'est 
en 1890 que Waldeyer invente le mot « neurone ». Le microscope electronique 
confirme le modele des neurones et permet d'observer que ces derniers sont 
relies par ce que Sherrington nomme : les synapses. 

La demonstration que le cortex cerebral est producteur d'electricite va changer 
les approches. II revient a Caton vers les annees 1875 de decouvrir la presence 
de courants electriques, attestee par les oscillations du galvanometre, dans le 
cerveau des singes. H. Berger en 1929 reprend I'idee et met au point un sys- 
teme d'enregistrement adapte a I'homme : I'electroencephalographie est nee. 
Du Bois Reymond met en evidence les mecanismes chimiques dans les echanges 
nerf-muscle. La pharmacologie est creee et Claude Bernard et ses collaborateurs, 
puis ses successeurs vont progressivement dresser la liste des neurotransmet- 
teurs. Ces mediateurs chimiques elabores au niveau d'une synapse et qui assu- 
rent la transmission de I'influx nerveux vont etre tout particulierement etudies 
en epileptologie. L'acetylcholine, la noradrenaline et d'autres neurotransmet- 
teurs sont identifies, de meme que les ions sodium, potassium ou calcium pro- 
duits dans le cerveau et diffusant par des voix definies. 

La metaphore de I'homme fonctionnant comme une « machine » est tres 
ancienne. La cybernetique va reprendre a son compte cette reference et la com- 
paraison entre le fonctionnement du cerveau et celui d'un ordinateur va alors 
servir de modele explicatif. L'image est seduisante parce que facilement accessi- 
ble a tous. Sa qualite de simplicite va etre opposee aux acquis des connaissances 
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tant sur le plan anatomique que biochimique et, nous y reviendrons ulterieu- 
rement, au plan psychologique. 

Rappelons simplement que cet organe qu'est le cerveau, pesant 1 330 gram- 
mes environ, est un maillage de cellules (neurones) organisees en reseaux (avec 
les dendrites, fines branches receptrices et les axones, fibres de transmission) 
articules par les synapses (points de contact specialises qui permettent une com- 
munication chimique selective de cellule a cellule). Les synapses se forment a 
partir de terminaisons axonales et dendritiques, de corps cellulaires enchevetres. 
Pour expliquer les crises d'epilepsie, il est fait reference aux notions de dese- 
quilibres entre des mecanismes excitateurs et inhibiteurs. Si de nos jours la for- 
mation des synapses excitatrices semble connue, les mecanismes qui conduisent 
a I'etablissement des synapses inhibitrices (GABAergiques) le sont beaucoup 
moins. 

Dans le cortex cerebral de I'homme, il y aurait de 10 14 a 10 15 synapses : une 
« jungle », ecrit J.-P. Changeux, « un gigantesque assemblage d'une dizaine de 
milliards de « toiles d'araignees » neuronales enchevetrees les unes aux autres et 
dans lesquelles crepitent et se propagent des myriades d'impulsions electriques 
prises en relais ici et la par une riche palette de signaux chimiques ». 

Avec le temps, les chercheurs tentent d'« apprivoiser » par I'accroissement des 
connaissances cet organe si complique mais, et peut-etre heureusement, qui 
reste, pour une large part de ses fonctions, encore un inconnu. 

Le volume cerveau constitue aussi un ensemble de « structures anatomofonc- 
tionnelles », c'est-a-dire des parties ou lobes qui ont des roles differents pour les 
fonctions motrices, sensitives, sensorielles, psychiques... Si certains lobes sont 
particulierement impliques dans Tune ou I'autre fonction (par exemple le lobe 
occipital, centre implique daus les fonctions visuelles), il est reconnu aujourd'hui 
que tout se joue par interactions entre les differentes structures, ce qui a la fois 
fait la complexity du fonctionnement et I'etonnante capacite de cet organe, que 
d'aucuns estiment meme sous-utilise par I'homme par rapport a ses possibility. 

Outre les deux hemispheres cerebraux et, en prolongement, le bulbe rachi- 
dien, le cervelet, la moelle epiniere, le cerveau comporte, en profondeur, des 
structures comme I'hippocampe et I'amygdale, qui interviendront souvent dans 
les analyses epileptologiques. 

Enfin, la cohabitation de parties du cerveau dites « archaiques », car existantes 
chez les premiers primates et lieux des mecanismes de reactions humaines les 
plus simples, avec d'autres zones plus sophistiquees dans leur production, tout 
particulierement au niveau du lobe frontal (dont le role a ete longtemps sous- 
estime), apporte une combinaison specifique chez I'homme et le difference des 
animaux dans les observations de psychophysiologie comparee. 


Une organisation par etapes 

Le developpement embryonnaire du cerveau joue un role important en epilep- 
tologie. Tres schematiquement, rappelons que se constitue tout d'abord une 
simple plaque de cellules au sein de la couche superieure de I'embryon. Cerveau 
et moelle epiniere s'enroulent en un cylindre creux puis, tres vite, les cellules se 
multiplient. Certaines migrent et vont se differencier des autres vers la troisieme 
semaine de gestation. Certaines cellules deviennent des neurones, d'autres se 
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transforment en cellules de support non neuronales (la glie). Le cerveau grossit 
jusqu'a peser environ 300 grammes a la naissance. 

Une des caracteristiques du cerveau humain est que son developpement se 
prolonge durant pres de quinze ans (avec la multiplication des axones et des 
dendrites, la formation de synapses, le developpement des gaines de myeline 
autour des axones...). Tout au long de ces etapes de construction, il peut y avoir 
des « rates », des « erreurs de developpement », des migrations anormales, les- 
quels debutent avant la naissance mais peuvent se devoiler des annees plus tard. 

La maturation cerebrate, que I'on pourrait comparer a la mise en place pro- 
gressive de I'organisation des reseaux neuronaux, passe par des etapes successi- 
ves, tres riches les deux premieres annees de la vie, puis stables a partir de 
7-8 ans, puis en diminution jusque vers 18 ans, puis a nouveau stable jusque 
vers 60 ans. 

De leur cote, les fonctions psychologiques vont s'activer progressivement avec 
I'accession a la maturite fonctionnelle de nouvelles regions du cerveau, lui 
conferant ce que I'on nomme : « plasticite fonctionnelle ». Apres la naissance, le 
developpement cerebral va alors dependre de la maniere dont les stimulations 
du monde exterieur vont jouer sur les etats internes de I'activite cerebrale. 

Le developpement des techniques d'imagerie cerebrale in vivo permet I'observa- 
tion directe du cerveau en maturation. De nouvelles approches regroupant la 
biologie moleculaire, la genetique des comportements, la neurobiologie du 
developpement et les neurosciences cherchent a comprendre les bases des phe- 
notypes rapportes aux pathologies liees a des troubles de la maturation cer- 
ebrale [2]. 

Rappelons que le phenotype est un ensemble de caracteres d'un organisme 
tel qu'il se manifeste a I'observation et se trouve conditionne a la fois par la 
structure hereditaire, le genotype et par I'action du milieu et I'histoire, le para- 
type de cet organisme. Nous avons avec des collegues, dans le cadre de notre 
laboratoire de recherches en psychologie cognitive a Lille-3, mis en evidence un 
polymorphisme des phenotypes cognitifs chez des enfants epileptiques [3] mais, 
meme si techniquement nous decouvrons certains traits du fonctionnement des 
manifestations psychiques de notre cerveau, la psychologie humaine est egale- 
ment encore pleine de mysteres non explicites. 


A retenir 


L'organe « cerveau » est complexe et il est necessaire de bien comprendre qu'entre 
le corps et I'esprit, les liens sont permanents. Tout dereglement du fonctionnement 
du cerveau a des repercussions sur le fonctionnement physique et psychique du 
sujet et vice versa. 
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Maladies epileptiques 


Les descriptions des epilepsies ont fait et font I'objet de nombreux ouvrages, tres 
documentes et techniques pour les professionnels, et de vulgarisation pour le 
grand public. Aussi ne retracerons-nous ci-apres que les principales notions qui 
s'y rattachent et qui sont la base de toutes reflexions epileptologiques. 

II n'y a maladie epileptique que s'il y a recurrence de crises de nature epileptique. 
Cette assertion qui apparait simpliste ne Test pas tant que cela en pratique. 


Qu'est-ce qu'une crise de nature epileptique ? 

La crise d'epilepsie n'est qu'un symptome, exactement comme la toux peut etre 
la manifestation d'une obstruction des voix respiratoires, ou le signe d'une 
rhinopharyngite ou d'un cancer des bronches. 

Mecanismes 

La crise d'epilepsie est Texpression d'une decharge electrique excessive au 
niveau des neurones. Ses manifestations sont cliniques et electriques (exprimees 
sur le trace de I'EEG), d'ou Texpression de crise electroclinique. 

II faut se rappeler que toute cellule vivante de Torganisme produit de I'elec- 
tricite de Tordre du millionieme de volt et que ces activites electriques sont 
constamment soumises a des variations qui dependent et temoignent du fonc- 
tionnement cellulaire. Les « decharges epileptiques » resultent de Taddition sou- 
daine de remission d'electricite de tres nombreuses cellules ainsi que du 
synchronisme (simultaneity) de leurs variations. 

Pour faciliter la comprehension de ces variations, on se represented dans un 
premier temps le cerveau comme un volume dont la structure serait homogene 
et impliquerait des caracteres physiques (production et propagation des poten- 
tiels electriques) univoques et constants. 

Partant de ce modele, on peut deja concevoir la multiplicity des mecanismes 
en jeu si Ton sait que ces variations des fonctionnements cellulaires dependent : 

■ du lieu au niveau duquel apparait la decharge epileptogene ; 

■ de la ou des directions de sa diffusion ainsi que de Tetendue de cette derniere ; 

■ de la vitesse de la diffusion ; 

■ de la duree de la decharge. 

La complexity des combinaisons possibles s'accroTt dans la mesure ou : 

■ les decharges peuvent se cantonner a une region precise ou diffuser jusqu'a la 
generalisation a tout le cerveau ; 

■ la vitesse de la diffusion des decharges peut etre tres rapide et la genera- 
lisation peut etre realisee en quelques centiemes de seconde ; 

■ la duree des decharges peut varier dans des proportions allant de 1 a 100 et, 
dans certains cas, elle n'excede pas une fraction de seconde ; 
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■ les decharges, lors d'une meme crise, evoluent en intensite et en modulation, 

ce qui a des incidences sur le deroulement des manifestations de la crise. 

Mais le cerveau n'est pas un volume « termine » a la naissance. II « mature » et 
I'on sait d'une part que la maturation cerebrale peut influencer les manifesta- 
tions epileptiques et, d'autre part, que les crises d'epilepsie peuvent induire des 
remaniements dans les reseaux neuronaux, lesquels nuisent a un developpement 
normal. Cela explique en partie que les epilepsies debutant chez le tres jeune 
enfant sont souvent plus severes et plus difficilement controlables que celles qui 
debutent plus tardivement. 

Diversity des crises 

Le cerveau n'etant pas un volume « homogene », il constitue, comme cela a ete 
deja souligne, un ensemble particulierement riche de structures anatomofonction- 
nelles complexes et en interrelations, dont dependent toutes les fonctions 
connues : motrices, sensitives, sensorielles, vegetatives, psychiques, cognitives, 
les niveaux de conscience et de vigilance ... Ainsi, tout ce que nous pensons, fai- 
sons, avons I'intention de faire, ressentons, bref vivons est lie au fonctionnement 
de notre cerveau. II joue le role de chef d'orchestre de notre corps, de notre psy- 
chisme et de leurs relations. De notre corps, en particulier de nos cinq sens, lui 
parviennent des informations qu'il traite, classe, range, et utilise pour donner ses 
« ordres ». II n'est done pas surprenant que les crises engendrees par les 
decharges epileptiques et leurs varietes puissent s'exprimer par des manifesta- 
tions tellement diverses. Et il est meme etonnant que le registre des manifesta- 
tions observees semble assez limite. 

La survenue de crises d'epilepsie est souvent difficile a etablir, comme leur 
frequence, ou leur date de debut, et on ne peut refuter I'idee qu'il puisse exis- 
ter nombre de personnes qui presentent des crises d'epilepsie sans que jamais 
ces crises ne soient pergues ni reconnues comme telles. Le nombre de person- 
nes epileptiques pourrait etre nettement superieur a celui qui est avance dans 
les etudes epidemiologiques. Mais un denombrement precis ne serait possible 
que si toutes les personnes genees par des manifestations qu'elles ne compren- 
nent pas avaient consulte et avaient ete diagnostiquees. Observons en effet 
qu'en pratique epileptologique, nous sommes frequemment conduits a rece- 
voir des personnes qui, depuis longtemps, presentent des crises peu manifestes. 
Elies n'ont jamais encore demande un avis medical, n'en ont jamais parle a qui- 
conque (meme si parfois elles ressentaient bien, comme elles I'expriment : 
« des impressions bizarres par moment »). Ce n'est que le jour ou les crises 
deviennent plus visibles, genantes et plus inquietantes, qu'elles se decident a 
consulter. 

II faut aussi se rappeler que la survenue de crises de nature epileptique peut 
etre associee a d'autres pathologies que I'epilepsie. Se differencient alors les 
patients qui presentent des crises d'epilepsie et une autre maladie chronique, et 
ceux qui presentent des crises d'epilepsie et d'autres dysfonctionnements cer- 
ebraux, comme le nombre important d'autistes chez lesquels surviennent fre- 
quemment (environ dans 40 % des cas) des crises de nature epileptique. Ce 
sont alors d'autres types de tableaux cliniques qu'il faut definir et d'autres stra- 
tegies de soins qu'il faut elaborer. 
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Classification des crises 

Afin d'uniformiser les donnees, les crises de nature epileptiques font I'objet 
d'une classification 'Internationale. 

Synthetiquement, sont differenciees : 

■ les crises partielles elites aussi focales, a symptomatologie elementaire ou com- 
plexe (dans ce dernier cas s'ajoutent des alterations de la conscience), pou- 
vant se generaliser secondairement ; 

■ les crises generalises d'emblee, dont les absences, les crises myocloniques et, 
les plus connues, les crises tonicocloniques generalises (dont I'ancien nom de 
grand mal n'est plus utilise) ; 

■ une autre categorie est ouverte pour les crises dites inclassables, lesquelles 
n'entrent pas dans les deux categories ci-dessus en raison de I'impossibilite 
d'en evaluer la semiologie exacte. 

Une mention speciale doit etre faite a propos des crises qui peuvent se repeter 
en series tres rapprochees sur une journee, ou de longue duree, sans remission 
entre les manifestations. Regroupes sous le nom d'etat de mal, ces evenements 
sont rares et une intervention medicale en urgence est necessaire pour arreter 
les crises dont I'enchaTnement temporel peut etre deletere. 

De meme, la notion de crises convulsives merite une explication. Le mot de 
convulsion a ete prefere a celui d'epilepsie pendant des annees (le malade 
« convulsait »). Rattache a des manifestations motrices, le terme de convulsions 
a longtemps couvert I'ensemble des crises epileptiques et occulte les autres 
expressions cliniques. II a cree et cree encore des ambiguites et est une des rai- 
sons pour lesquelles les malades n'associent pas toujours aux crises d'epilepsie 
des evenements qui n'ont pas d'expressions motrices voyantes. 

Parmi les convulsions, on retiendra : 

■ les convulsions hyperthermiques, qui sont associees a une brusque poussee de 
fievre chez le petit enfant. Les mecanismes epileptiques en jeu font que les 
convulsions hyperthermiques sont considerees comme benignes, ne laissant 
pas de sequelles. Dans ce cadre, les manifestations motrices peuvent ne 
concerner qu'un seul cote du corps, ce sont les hemiconvulsions, dont la duree 
est toujours tres superieure a celle des convulsions generalises. Leurs meca- 
nismes et leurs consequences ne sont pas encore bien elucides ; 

■ les crises convulsives du nourrisson, qui sont des crises d'epilepsie. Elies peuvent 
survenir chez le nouveau-ne, aux premiers jours de vie, ou quelques mois plus 
tard. Elies peuvent etre secondaires a des troubles metaboliques ou a des 
atteintes meningo-encephalitiques ou de causes non encore connues ; 

■ des convulsions neonatales peuvent etre reperees dans les ascendants fami- 
liaux et sont alors nommees convulsions neonatales familiales benignes. Elies 
peuvent etre suivies, dans I'enfance, d'autres manifestations critiques et d'une 
maladie epileptique. 

Dans la mesure ou les convulsions, quelle qu'en soit la nature, surviennent tot 
chez I'enfant, elles sont sources d'angoisse chez les parents et meme si, medica- 
lement, elles sont le plus souvent considerees comme benignes, elles laissent des 
traces psychologiques et favorisent une attitude anxieuse de la famille a plus 
long terme. 
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Toute personne peut-elle presenter des crises 
d'epilepsie ? 

La reponse est double. D'une part, il est possible de declencher une crise 
d'epilepsie chez tout sujet par I'injection de produits chimiques (ce qui du reste a 
permis de mettre en evidence la notion de « seuils convulsivants » individuels), ou 
par sevrage chez les sujets en cure de desintoxication alcoolique, par exemple, ou 
par I'impulsion de chocs electriques. L'electrochoc utilise dans certains cas pour 
traiter des maladies mentales severes entraine la survenue de crises d'epilepsie 
motrices generalises. D'autre part, en dehors des crises provoquees, il est pensa- 
ble que tout cerveau puisse dysfonctionner et engendrer une crise d'epilepsie si 
tant est qu'il y soit predispose. Sans entrer dans les details, il est utile de retenir 
que cette predisposition, qui comme cela a ete arguments dans les pages prec- 
edentes est associee a des mecanismes genetiques, peut presenter de multiples 
facettes et, par exemple, ne s'exprimer qu'au travers d'anomalies electriques 
(mises en evidence sur les traces EEG) sans manifestations critiques observables. 

Maladies epileptiques ou syndromes 

Trois conditions sont done necessaires pour presenter une epilepsie : 

■ une predisposition individuelle ; 

■ une cause (lesionnelle ou non) ; 

■ un facteur declencheur. 

Definitions et classification 

Reprenons : il n'y a maladie epileptique que s'il y a repetition de crises de nature 
epileptique sur un mode chronique. Mais cette assertion evolue. La definition 
actuellement a I'etude par la commission de la classification de la Ligue interna- 
tionale et du Bureau international (2005) est devenue la suivante [1]: « Le 
concept central de notre definition de I'epilepsie est une alteration persistante 
dans le cerveau qui augmente la probability de crises ulterieures. Avec ce 
concept, le diagnostic de I'epilepsie ne necessite pas la survenue de deux crises, 
mais d'une seule crise, en association avec une perturbation cerebrale persis- 
tante qui peut entrainer la survenue d'autres crises. » 

L'interet d'une telle reflexion, critiquee par certains et approuvee par d'autres, 
est de depasser la seule notion de survenue de crises pour tenir compte essen- 
tiellement de I'etat de fonctionnement « normal ou non » du cerveau. Nous 
sommes enclins a etre favorables a cette approche en insistant sur le role de 
I'electroencephalogramme, lequel permet souvent, meme lorsqu'il s'agit d'une 
premiere crise, de mettre en evidence des anomalies signant I'epilepsie. 

Dans tous les cas, pour determiner un syndrome epileptique chez un patient, 
il est necessaire de tenir compte de nombreux elements, eux-memes en interac- 
tions, dont : 

■ I'age de survenue des crises ; 

■ le type de crises presentees (leur semiologie) et leur evolution, car les manifes- 
tations critiques peuvent changer avec le temps et un meme malade peut ou 
pourra presenter plusieurs formes de crises ; 
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■ I'etiologie ou les causes des dysfonctionnements cerebraux ; 

■ les figures observees sur les traces EEG (lieu et graphismes des paroxysmes et 
autres elements graphiques) ; 

■ la qualite de I'etat neuropsychique intercritique (le fonctionnement mental). 
Comme pour les crises, il existe une classification 'Internationale des syndromes 

epileptiques (encadre 7.1). Nous avons deja evoque ses limites et ses difficultes 
d'actualisation en fonction de I'accroissement des connaissances. Elle reste indis- 
pensable a utiliser pour cadrer les diagnostics mais plus encore pour concevoir 
les pronostics et elaborer les strategies therapeutiques. Nous ne reprendrons pas 
ici cette classification, par ailleurs largement diffusee, mais dans une visee prati- 
que, nous proposons un classement plus simple et surtout plus concret. 


Encadre 7.1 


Les principals epilepsies selon I'etiologie et I'age (('apparition 

Epilepsies generalises 

■ Idiopathiques : 

- convulsions neonatales ; 

- epilepsie myoclonique benigne ; 

- epilepsie absence ; 

- epilepsie generalisee idiopathique (par exemple, grand mal). 

■ Cryptogeniques et/ou symptomatiques : 

- syndrome de West ; 

- syndrome de Lennox-Gastaut ; 

- epilepsie avec absences myocloniques. 

■ Symptomatiques : 

- encephalopathies; 

- epilepsies d'origine metabolique ; 

Epilepsies partielles ou focales 

■ Idiopathiques : epilepsie benigne a paroxysmes rolandiques. 

■ Symptomatiques et/ou cryptogeniques : selon la localisation des lesions reperees ou 
suspectees, les plus frequentes sont les epilepsies partielles complexes temporales. 

Epilepsies dont le caractere generalise ou focal n'est pas determine 

■ Epilepsie myoclonique severe, syndrome de Dravet. 

■ Epilepsie avec pointes-ondes continues durant le sommeil lent. 

Syndromes particuliers 

■ Crise isolee. 

■ Crise consecutive a des facteurs toxiques ou metaboliques. 


Nous distinguons les maladies epileptiques stricto sensu, lesquelles font surtout 
Tobjet de notre analyse, et les syndromes epileptiques rares, lesquels sont des 
polymaladies donnant lieu a des polyhandicaps et necessitant des prises en 
charge medicales et medicosociales lourdes, qu'il serait necessaire de developper 
avec des approches specifiques. Au titre d'illustrations, citons parmi ces syndro- 
mes rares : le syndrome de Rasmussen, le syndrome d'Aicardi, de Lafora, de 
Kojewnikow, de Landau-Kleffner ... 
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De meme, une personne qui presente une encephalopathie, laquelle s'accompa- 
gne de deficits n euro psych iques, et qui presente des crises d'epilepsie en relation 
avec cette encephalopathie, est tout autant, si ce n'est pas plus, a traiter pour les 
deficits induits par I'encephalopathie que pour son epilepsie. 

Face a une telle pluralite de profils cliniques, de situations, de modes de prises 
en charge, les professionnels, les malades et le grand public vont avoir tendance 
a accorder un poids preponderant aux maladies epileptiques severes tres handi- 
capantes (les plus visibles) au detriment de la majorite des personnes avec epi- 
lepsie dont I'etat de sante leur permettrait d'etre proche des normes sociales. 


A retenir 


Ce n'est pas parce que les syndromes severes et polyhandicapants sont plus sou- 
vent que les epilepsies « classiques » traites dans la litteratu re medicale (une publi- 
cation sur un « beau cas rare » valorise davantage son auteur) ou « utilises » par les 
medias, que leurs images doivent envahir I'ensemble des epilepsies. Pour ces cas 
lourds et complexes, la souffrance des families merite d'etre mieux entendue et 
I'accompagnement des malades d'etre ameliore. Mais, il faut insister a ce sujet : ils 
ne represented qu'une minorite des patients epileptiques. La majorite, elle, peut 
souffrir de leur etre associee dans les representations sociales et ceux qui en font 
partie souhaitent le faire comprendre. 


Etiologies 

Les etiologies, c'est-a-dire les causes des maladies epileptiques, sont alors neces- 
saires a rappeler si Ton veut differencier les syndromes et leurs consequences. 
Trois categories d'etiologies sont retenues dans la litterature : 

■ idiopathiques (sans doute la majorite des cas) : aucune cause n'a pu etre 
reperee par les investigations techniques actuelles dont I'lRM. La tendance est 
d'orienter les etudes vers des origines genetiques ; 

■ symptomatiques (encadre 7.2) : les causes sont reperables (40 % des epilepsies 
environ). Ce sont des lesions cerebrates plus ou moins etendues qui peuvent etre 
congenitales, c'est-a-dire presentes a la naissance et consequences de meca- 
nismes genetiques, d'anomalies chromosomiques, de malformations cerebrales 
... Ces lesions peuvent aussi survenir a tout age, provoquees par des tumeurs, 
des accidents vasculaires, des infections (cas de I'encephalite). Dans d'autres cas, 
la cause de I'epilepsie est une atteinte diffuse generalisee du cerveau constatee 
lors de maladies metaboliques ou d'une infection du systeme nerveux central, 
comme une meningite ou en encephalite bacterienne, virale, ou parasitaire ; 

■ cryptogeniques : une cause lesionnelle est suspectee par les donnees cliniques 
et le trace EEG, mais non reperable par les investigations actuelles. La classifi- 
cation internationale propose depuis 2001 de les regrouper avec les etiologies 
« probablement symptomatiques ». 

II est tres hasardeux de donner des estimations chiffrees a ces differentes etio- 
logies. Les causes sont multiples, les techniques d'IRM ne permettent pas encore 
de mettre en evidence toutes les lesions existantes, certaines epilepsies passent 
totalement inaper^ues et ne sont pas ou que tardivement medicalisees. L'interet 
pour la pratique est moins de connaitre leur frequence que de tenir compte des 
processus qu'elles mettent en jeu. 
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Encadre 7.2 


Les principales etiologies des epilepsies 

Facteurs genetiques 

■ Les epilepsies idiopathiques presentees comme correlees avec une predisposition 
genetique dont les determinants sont sans doute multifactoriels. 

■ Dans les nombreuses maladies genetiquement determinees, il est frequent que 
surviennent des crises d'epilepsie (1 % de I'ensemble des epilepsies). Cet ensemble tres 
heterogene comprend les phacomatoses (par exemple, sclerose tubereuse de Bourneville, 
maladie de Sturge-Weber ....), les epilepsies myocloniques progressives (par exemple, 
maladie de Lafora, maladie d'Unverricht-Lundborg ...), certaines maladies metaboliques. 

Autres facteurs 

■ Facteurs prenataux : malformations complexes, accidents vasculaires cerebraux, infections 
du systeme nerveux central, intoxications maternofoetales ... 

■ Facteurs perinataux : encephalopathies, infections, troubles metaboliques ... 

■ Infections du systeme nerveux central (par exemple : encephalite virale). 

■ Chez les enfants de moins de 5 ans, les affections febriles peuvent entraTner des 
convulsions dites hyperthermiques. Elies peuvent etre simples et benignes, ou compliquees 
et parfois severes. 

■ Lesions cerebrales pouvant etre secondaires a des traumatismes craniens. 

■ Tumeurs cerebrales. 

■ Sequelles d'accidents vasculaires cerebraux. 

■ Facteurs toxiques, parfois medicamenteux. 

■ Facteurs metaboliques (par exemple : les hypocalcemies). 


A retenir 


Schematiquement, au plan pratique, sont a distinguer : 

• les epilepsies non lesionnelles (au jour des connaissances actuelles) dont certai- 
nes guerissent sans sequelles ; 

• les epilepsies lesionnelles ou non qui evoluent vers des etats electrocliniques 
repondantfavorablement aux therapeutiques medicamenteuses ; 

• les epilepsies lesionnelles ou non repondant peu ou mal aux therapeutiques 
medicamenteuses. 


Facteurs favorisant ou declenchant la 
survenue des crises 

Le cerveau « equipe » congenitalement ou de fagon acquise apres la naissance pour 
etre susceptible de presenter une maladie epileptique est en outre sous I'influence 
de facteurs exterieurs, exogenes, qui peuvent favoriser ou entraTner la survenue de 
crises. Parmi ces facteurs, certains sont simples a expliquer, d'autres plus complexes. 

Arret intempestif des medicaments antiepileptiques 

Les medicaments antiepileptiques ont pour but, en agissant sur les echanges 
biochimiques dans le cerveau, de reguler I'equilibre entre les mecanismes excita- 
teurs et les mecanismes inhibiteurs. Un arret brutal rompt cet equilibre et, de ce 
fait, peut entraTner la survenue rapide de crises. 
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Rythmes du sommeil 

II est reconnu que le sommeil est indispensable au bon fonctionnement de notre 
cerveau. Pas assez ou mal dormir est source de desequilibres neuropsychiques. 
Plutot que la quantite d'heures de sommeil, variable selon les personnes, ce sont 
le rythme et la qualite du sommeil qui sont a prendre en compte. Ainsi les nuits 
ecourtees par rapport aux nuits habituelles, les changements rapides d'horaires 
(par exemple, pour ceux qui voyagent a longues distances) peuvent avoir des 
consequences qui facilitent la survenue des crises. Bien que le role et les meca- 
nismes du sommeil ne soient pas encore connus avec precision, des relations 
entre sommeil et epilepsie ont ete mises en evidence. Durant le sommeil, des 
modifications du fonctionnement cerebral sont observables, lesquelles facilitent 
la survenue de certaines crises et surtout des expressions EEG paroxystiques 
considerees comme significatives d'une epilepsie. 

Usage abusif d'excitants 

Plus encore que pour Tensemble des personnes, Tabus d'alcool, de cafe, de can- 
nabis et autres excitants est deletere pour les patients epileptiques, en accen- 
tuant les desequilibres entre mecanismes inhibiteurs et excitateurs. 

Stimulations lumineuses 

Elies peuvent etre « activantes » dans certains cas et faciliter la survenue d'une 
crise. II est alors question d'une epilepsie photosensible, laquelle est detectee 
lors de la SLI (stimulation lumineuse intermittente) au cours d'un EEG. Les epi- 
lepsies photosensibles ont fait Tobjet de nombreuses etudes compte tenu de la 
frequence de Tutilisation de Tordinateur, des jeux video et des lumieres en boTtes 
de nuit. Elies sont rares, et bien reperees par les neurologues. 

Effets des hormones lors des cycles ovulatoires 
feminins 

Certaines femmes rapportent une augmentation de la frequence des crises au 
moment de leurs regies. II est alors question d'epilepsie catameniale. 

Stimulations sensitives autres 

Pour des cas rares, certaines stimulations sensitives (surtout par effet de surprise, 
des bruits inattendus, par exemple) ou plus rarement sensorielles (contact avec 
Teau chaude, brossage des cheveux ... ) peuvent declencher des crises chez les 
sujets souffrant d'epilepsie reflexe. 

Emotions et frustrations 

Chacun de nous a son mode de gestion des emotions et sa fagon de reagir aux 
chocs affectifs, aux echecs, aux espoirs de^us, aux stress envahissants. C'est dans 
le cerveau que vont se construire les modes de reaction a ce type degressions 
psychiques. Si certaines relations entre Temotion vecue et la mise en route de 
processus biochimiques dans le cerveau sont etudiees, ce domaine de la psy- 
chology clinique nous est encore assez peu connu. Cependant il est frequent 
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d'observer que ces ressentis affectifs penibles ou violents favorisent les meca- 
nismes de mise en jeu dans la survenue de certaines crises d'epilepsie, avec des 
delais plus ou moins longs par rapport a I'evenement ou a la recurrence des eve- 
nements vecus. 


En resume 


Parmi les plus anciennes maladies connues et ce dans tous les continents, les epi- 
lepsies sont encore I'objet de craintes, de tabous et de stigmatisation dans nos pays 
dits developpes alors que les connaissances scientifiques et medicales avancent 
pour apprehender les mecanismes en jeu et leurs origines. Ce hiatus entre les 
connaissances objectives et les representations sociales peut s'expliquer par les 
connotations pejoratives du seul mot d'epilepsie et par les manifestations spectacu- 
laires inacceptables par rapport aux normes sociales des crises les plus reperables, 
lesquelles attirent et perpetuent les images vehiculees dans le savoir profane. 

Les malades comme leur famille peuvent etre amenes a ces raisonnements par 
une attitude medicale qui focaliserait I'attention sur les crises, rien que sur les crises 
(« crisologie »), alors que les difficultes qu'ils vivent relevent de I'ensemble du 
tableau electroclinique de la maladie dont ils souffrent, des atteintes et dysfonc- 
tionnements de I'organe cerveau dans la complexity de son organisation et de ses 
consequences psychocognitives et psych oaffectives. 

La variete des symptomes et des syndromes a conduit depuis quelques annees 
les professionnels specialistes des epilepsies a chercher a faire connaTtre le polymor- 
phisme des epilepsies. II semble pourtant que ce message n'ait que peu d'impact 
chez les malades et dans I'opinion publique. En insistant sur le fait qu'il existe de 
nombreuses maladies epileptiques (estimees a plus d'une soixantaine aujourd'hui), 
nous n'avons pas maTtrise le poids social accorde aux epilepsies rares polyhandica- 
pantes au sein des differents syndromes et nous avons, de maniere insidieuse, 
moins fait entendre que les epilepsies les plus frequentes posaient encore de multi- 
ples problemes medicaux et sociaux. 


Reference 
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epilepsie : definitions proposees par la Ligue internationale contre I'epilepsie et le Bureau 
international pour I'epilepsie [trad. P. Genton]. Epilepsies 2005 ; 1 7 : 129-32. 
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Etudes epidemiologiques et 
economiques 


Les etudes epidemiologiques evaluent la prevalence et Yincidence des epilepsies 
en vue de les denombrer a un moment donne dans une zone geographique 
determinee et de decompter la survenue de nouveaux cas dans une tranche 
temporelle. Les publications dans ce domaine font reference aux travaux initiaux 
de A. Hauser [1]. Elies seront menees par la suite principalement au Royaume- 
Uni, dans les pays nordiques et baltiques [2]. 

Difficulties methodologiques 

Ces etudes se heurtent a differentes difficultes ayant trait a la multiplicity des 
maladies epileptiques et a leurs nombreux parametres. Les methodologies du 
recueil des donnees, celles de danalyse et celles de ^interpretation des resultats 
varient selon les publications et rendent hasardeuses les syntheses. Les criteres 
d'inclusion sont fonction des sources de recueil, du classement des symptomes et 
des syndromes, des profils sociologiques des patients retenus. Les informations 
sont generalement recueillies par questionnaires et la fiabilite des reponses est 
souvent aleatoire. Le manque de suivi a long terme des malades est patent et ne 
permet pas d'etudier devolution des maladies et des malades en fonction des stra- 
tegies therapeutiques preconisees. Nous avons pris conscience de ces difficultes 
d'abord en 1976, en menant dans le cadre de notre groupe de recherches inter- 
disciplinaire une premiere enquete epidemiologique dans le Nord-Pas-de-Calais, 
qui nous a permis de traiter 12 290 dossiers de malades suivis (etude menee en 
collaboration avec des statisticiens de la faculte de Mons en Belgique et des mem- 
bres de dlnstitut de sociologie de Lille-3) [3], et en menant en 2008 une nouvelle 
etude qui analyse devolution des epilepsies et le devenir des malades a partir d'un 
echantillon de 283 patients suivis durant 20 ans et plus. 

Les resultats des etudes existantes, assez proches pour tous les pays industriali- 
ses, sont considers comme trop generaux sur le plan epileptologique et trop 
globaux sur le plan economique pour justifier et faire reconnaitre la necessite de 
mener des projets d'etudes-actions en sante publique. Ms permettent cependant 
les estimations suivantes : 

■ depilepsie arrive, en 2004, en 7 e position en termes de nombre de cas en 
Europe, avec environ 3 millions de malades (40 millions dans le monde) ; 

■ la prevalence, qui represente le nombre total de malades dans une population 
a un moment donne, est stable et se situerait entre 0,5 et 0,8 % de la popula- 
tion generale. L'inclusion des crises isolees dont on ne connait pas bien 
devolution fait augmenter ce taux de prevalence dans des proportions diffici- 
les a connaitre et, nous davons mentionne, le nombre de personnes qui pre- 
sented une epilepsie mais ne consultent pas reste inconnu ; 
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■ I' incidence, qui represente le nombre de nouveaux cas survenant durant une 
periode donnee dans une population donnee, serait pour la France de 
30 000 nouveaux cas par an ; 

■ si une maladie epileptique peut survenir a tous les ages, elle apparait principa- 
lement dans I'enfance (pres de 4 000 enfants de moins de 10 ans sont dia- 
gnostiques chaque annee), affectant un peu plus les gar^ons (52 %) que les 
filles, et tous les milieux socioeconomiques. 

Part des couts indirects 

En 1995, nous avons participe a la these de doctorat en economie de la sante 
soutenue par J.-P. Marissal [4] et publie avec T. Lebrun une analyse economique 
sur les epilepsies [5]. II ressortait de ces travaux et de I'etude des publications a 
ce sujet que si les couts directs pouvaient etre a peu pres ^valuables, la part tres 
importante des couts indirects, incluant les pertes de production, les arrets de 
travail, le chomage superieur a la normale, le cout du handicap et les couts 
induits par la mortalite imputable aux epilepsies, restait une zone d'ombre. En 
1996, une etude frangaise [6] sur un echantillon de 225 patients pharmacoresis- 
tants confirme ces conclusions (retenues aussi dans des etudes americaines), 
insistant sur la part preponderate prise par ces couts indirects dans le cout total 
de I'epilepsie (48 % du cout total, non compris les couts induits par la mortalite). 

Plus recemment, dans une publication de 2006 [7], le cout total de I'epilepsie 
est estime a 15,546 milliards d'euros en Europe (dont 2,752 pour les couts 
medicaux, 4,240 pour les couts directs non medicaux et 8,554 pour les couts 
indirects, ces derniers etant plus difficilement evaluables). Le cout moyen par 
patient par an serait en 2004 de 6 559 euros en France par rapport a un cout 
moyen europeen de 5 352 euros. 

S'ajoutent a ces donnees I'augmentation du prix des antiepileptiques depuis 
quelques annees et le recours a des therapeutiques couteuses comme les stimu- 
lations du nerf vague et surtout les interventions neurochirurgicales. 

Cette augmentation du cout du traitement journalier des epilepsies relance, 
comme nous I'avions constate en 1999 avec T. Lebrun [5], le debat sur les analy- 
ses de rendement des nouvelles therapeutiques et, par la, sur la justification eco- 
nomique du surcroTt de depenses occasionnees par les innovations 
therapeutiques. En effet, une bonne pratique voudrait que le surcroTt de cout de 
traitement journalier reflete soit le surcroTt d'efficacite des therapeutiques inno- 
vantes, soit Tamelioration de la tolerance au traitement par rapport aux prises 
en charge anterieures. Or, en matiere d'etudes cout/efficacite des antiepilep- 
tiques, le constat actuel est a la fois celui d'un besoin accru d'etudes et celui de 
problemes methodologiques et conceptuels dans la realisation des etudes exis- 
tantes. Se limiter a I'etude de la frequence des crises durant un laps de temps 
relativement court est d'une part un critere souvent peu fiable (denombrement 
hasardeux des crises peu manifestes), d'autre part reducteur pour evaluer un 
rapport cout/utilite des nouvelles molecules [8]. 

On remarquera aussi que les autres prises en charge, psychologiques, psycho- 
pedagogiques, educationnelles, des patients ainsi que les accompagnements 
medicaux des parents en souffrance entraTnent des couts directs et indirects peu 
etudies. 
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Concernant les couts directs, il y aurait sans doute a ameliorer les modalites 
des bilans hospitaliers pour les investigations neurochirurgicales. En effet, le plus 
souvent les malades sont convoques plusieurs fois pour des examens differents, 
ce qui d'une part en augmente les couts, y compris de deplacements, d'autre 
part les obligent a s'organiser au pied leve avec des incidences sur leur vie fami- 
liale et/ou professionnelle ainsi que sur celle du membre de leur famille qui les 
accompagne a I'hopital. Une remarque semblable, a propos des temps mal 
geres, peut s'appliquer aux consultations en liberal ou la Securite sociale 
n'accorde pas la possibility de remunerer dans une meme seance une consultation 
et la realisation d'un EEG. 

Si Ton souhaite une strategic globale de soins incluant les evaluations psycho- 
logies et les examens techniques, il serait done coherent et sans doute econo- 
mique de reflechir aussi en termes de couts organisationnels. 


En resume 


Les maladies epileptiques ne sont economiquement evaluees, dans la litterature, 
qu'a travers des couts moyens pas toujours specifiques de I'epilepsie en cause (sans 
distinction claire avec les couts lies aux comorbidites), incluant essentiellement les 
couts medicaux des pharmacoresistants, limitees a des patients issus d'un seul ou 
de quelques centres hospitaliers, sur des durees courtes et sans tenir compte de 
I'ensemble des couts indirects. 
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Les personnes avec epilepsie 


Le concept de personnalite est une notion psychologique globale qui rassemble 
dans une vision integrative I'ensemble des caracteristiques differentielles perma- 
nentes (intelligence, caractere, temperament) et les modalites propres de com- 
portements. Ce concept, parce qu'il est trop global, n'est plus que rarement 
utilise et avec des precisions variables sur sa signification. L'idee de personnalite 
epileptique soutenue au xix e siecle a ete abandonnee, car elle ne correspond ni 
aux profils psychologiques observes (dependant des formes multiples de mala- 
dies epileptiques en cause) ni aux evolutions des concepts en psychologie. 


Disciplines d'etude 

Quand on entre dans le domaine de la psychologie, on entre dans celui du psy- 
chisme (I'esprit, la pensee) individuel au travers des disciplines qui I'etudient. 
Ces dernieres, nombreuses, se differencient par leurs objectifs, leurs methodes et 
parfois leurs references ideologiques. 

Trois grandes branches se distinguent : la psychologie clinique, la psychopa- 
thologie, la psychologie sociale, lesquelles se croisent avec la neuropsychologie 
et les avancees des neurosciences. Notre empirisme nous conduit a estimer que 
tout dogmatisme est reducteur, et que pour comprendre la pensee humaine de 
nombreuses approches methodologiques sont utiles. Aussi faut-il souhaiter 
qu'un jour, plutot qu'assister a des affrontements steriles, on puisse travailler en 
equipe pluridisciplinaire. II faut adopter une grande humilite face a la compre- 
hension, I'explication, le fonctionnement de I'esprit humain. La tentation d'une 
approche holistique, support d'un modele unitaire du fonctionnement cerebral 
et de la pensee humaine, est tout aussi utopique que les conceptions des locali- 
sations regionales ou agregatives comme certaines etudes en neurosciences ten- 
dent a le faire croire. L'etre humain est comme un iceberg : une partie est 
observable, mais la plus grande est invisible, immergee. II est aussi necessaire de 
se rappeler que l'etre humain n'est pas une machine programmable et ne fonc- 
tionne pas comme un tout homogene et coherent. Certes il faut un maximum 
de coherence dans nos pensees et nos comportements pour etre « normal », 
c'est-a-dire avoir des reactions adaptees socialement aux situations, mais il faut 
se rappeler que nous pouvons aussi etre nourris de contradictions. Parfois, en 
effet, nous changeons de raisonnement, de fa^ons de faire, et ce a propos 
d'evenements similaires. Ces changements de pensees et d'actions dont nous 
sommes capables accentuent les difficultes de la comprehension et de I'analyse 
de I'humain. Les sciences humaines ne repondent pas aux memes lois que les 
sciences de la matiere si tant est que ces dernieres maitrisent parfaitement les 
modifications dans le temps et dans I'espace des objets etudies. Aussi doit-on 
tenter d'observer et de decrire avec un maximum de rigueur et d'avancer pro- 
gressivement pour chercher a apprehender le comportement humain. 
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Facteurs environnementaux et images collectives 

De nos jours, les chercheurs sont pratiquement tous d'accord pour penser qu'il 
y a articulation entre facteurs genetiques et facteurs environnementaux, educa- 
tes et circonstanciels, pour construire et dynamiser notre psychisme. D'un cote, 
certains genes, a leur maniere, « selectionnent » les donnees de I'environne- 
ment, de I'autre, ces dernieres peuvent intervenir pour activer d'autres genes et 
ce tres precocement. 

II est considere qu'il y a « maladie » quand Yetat de bien-etre physique , moral et 
social qui constitue, pour I'Organisation mondiale de la sante, les attributs de la 
sante, est trouble. Meme si cette definition de la sante comme un etat de bien- 
etre general peut paraitre plus theorique que concrete, elle existe et est mondia- 
lement reconnue. Dans la representation sociale profane, la maladie est due a 
une cause definie exogene ou endogene. La maladie a un debut, un develop- 
pement puis une fin, avec retour a I'etat anterieur. La maladie chronique existe 
dans les images collectives, elle est perdue comme un etat permanent. 

Or les epilepsies echappent a ces approches. C'est un des problemes tant 
pour ceux qui en souffrent que pour leur entourage. La reflexion a ce sujet est 
double : la personne avec epilepsie n'est-elle « malade » qu'au moment de la 
survenue des crises et, qui plus est, que lorsque ces dernieres sont observees et 
etiquetees comme epileptiques ? Ou bien la personne avec epilepsie doit etre 
consideree comme malade en permanence, done aussi entre les crises ? II n'est 
pas aise de trancher entre les deux approches et cette difficulty est un des fac- 
teurs premiers des fausses images qui s'associent a l'« epileptique » et qui orien- 
tent les conduites educatives de I'entourage familial mais aussi scolaire, 
professionnel, voire medical. 

Nous avons note que des crises d'epilepsie pouvaient survenir chez des per- 
sonnes presentant d'autres pathologies dans des tableaux cliniques complexes 
relevant de polyhandicaps, alors qualifies de comorbidites. Dans ces cas, les per- 
sonnes peuvent etre estimees « malades » en permanence, d'aucuns diront 
« handicapees » en permanence. D'autres presentent une epilepsie d'origine 
symptomatique lesionnelle qui survient sur un cerveau dont le fonctionnement 
est « endommage » a la naissance. Pour ces malades, coexistent les crises 
d'epilepsie et des deficits et deficiences permanents. Ms peuvent appartenir aux 
groupes precedents mais sous d'autres modalites. Restent les epilepsies les plus 
frequentes, qui n'entrainent pas directement de deficiences. Les families pensent 
que ce sont les crises qui « rendent malades » et, comme cela a deja ete men- 
tionne, que s'il n'y avait plus de crises, il n'y aurait plus de maladie. Or ce n'est 
pas si simple. Certains patients epileptiques peuvent presenter des troubles de 
I'apprentissage ou du comportement (semblables a ceux qui existent dans la 
population indemne) souvent dus a de multiples raisons (principalement educa- 
tives et reactionnelles) qui echappent aux processus mis en cause dans la mala- 
die. Ms ne seraient done pas des malades « permanents », mais par moments, ou 
bien on pourrait estimer qu'ils sont malades d'etre epileptiques et, qui plus est, 
d'etre qualifies comme tels. Mais si I'on suit Canguilhem [1], « la vie ne connait 
pas la reversibilite. Si elle n'admet pas des retablissements, la vie admet des 
reparations ». On peut considerer qu'avoir ete « malade » par instants n'est 
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pas irreversible et que reprendre le continuum de la norme engage en effet une 
« reparation » psychique. 

En outre I'imaginaire social ne sait toujours pas clairement comment appre- 
hender les maladies liees au cerveau. Les maladies dites mentales, appelees 
ainsi par pudeur pour les desenclaver de I'idee de « folie », ont du mal a trou- 
ver leur place dans les schemas de pensee collectifs. De leur cote, les epilep- 
sies ne sont « plus » considerees comme des maladies mentales mais comme 
des maladies neurologiques et le fait qu'elles ne sont plus soignees par des 
psychiatres mais par des neurologues en est la preuve sociologique. Or la lite- 
rature, surtout depuis quelques annees, rapporte de nombreux cas ou des 
troubles psychiatriques sont presents chez des malades epileptiques, et des 
neurologues, dont B. de Toffol, tentent d'ouvrir une collaboration reelle avec 
les psychiatres. Les relations entre les dysfonctionnements cerebraux epilepti- 
ques et les dysfonctionnements psychiques tels qu'on les observe dans les psy- 
choses, par exemple, ne sont pas pour I'heure explicites. Ces differents aspects 
pathologiques et leurs interactions font des epilepsies des maladies aux multi- 
ples visages et facettes, et rendent tres complexes leur approche, leur com- 
prehension, leur classement dans les maladies existantes. Cela nous conduit a 
insister sur le fait que ce sont des maladies « uniques » en leur genre et que 
dans I'etat actuel de nos connaissances scientifiques et medicales, leur etude 
qualitative, approfondie, au cas par cas est sans aucun doute la plus proche 
du reel. 

La maladie, desordre physiologique pour Claude Bernard, difficulty de I'orga- 
nisme individuel a s'adapter de fa^on creatrice et transformatrice a de nouvelles 
situations environnementales pour Canguilhem, est, dans tous les cas, evenement 
biopsychosocial. Ce sont sur ces conceptions qu'il nous faut essentiellement nous 
appuyer. 

Concernant les epilepsies, comme pour d'autres pathologies ou handicaps dif- 
ficiles a vivre, il faut insister sur les consequences pathologiques pour I'entou- 
rage. Ceux que I'on appelle aujourd'hui les aidants sont des groupes a risques. 
Des etudes sont menees qui analysent les troubles psychopathologiques pre- 
sents par les parents d'enfants epileptiques. Ces troubles sont estimes frequents 
(presents chez plus de 30 % des parents). Certains sont aujourd'hui rapportes 
sous I'appellation de « nevroses post-traumatiques ». 


Droit a la sante 

La science, et done ses connaissances et applications - done la medecine -, doit 
repondre a tout et tout de suite. Elle est devenue un produit de consommation 
pour certains, une mystification pour prendre le pouvoir pour d'autres, un 
refuge de I'angoisse pour la majorite. 

Un « je ne sais pas » exprime par le medecin est difficilement entendable pour 
des personnes qui souffrent, esperent et ont besoin de securisation. De surcroTt il 
est attendu, voire demande de guerir, quand ce n'est de se soigner sans avoir a 
faire des efforts souvent penibles, d'ou I'attente des traitements medicamenteux 
efficaces rapidement et sans effets secondaires. 



52 


Soigner les epilepsies 


Enfin la sante est devenue un droit avec tous les attributs qui en decoulent, 
dont les attributs economiques, mais aussi un domaine duplication pour 
I'ensemble de la societe. 

Cest done dans ces maillages que vont vivre, evoluer, s'exprimer les person- 
nes avec epilepsie et leur famille. 

Reference 
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Pour soigner un patient epileptique, il est done necessaire de traiter du syn- 
drome presente en tenant compte de la personne, de son environnement et des 
liens existant entre I'epilepsie, les semiologies des crises, les capacites mentales 
du sujet, ses modes de comportements et de conduites sociales. 

Epilepsies et troubles de ('intelligence 

Les intelligences 

^intelligence, disait Binet [1], e'est ce que mesure mon test et, il ajoutait : « Les 
qualites intellectuelles ne se mesurent pas comme des longueurs. » La boutade 
etait amusante et ne manquait pas de realisme. A. Binet etait professeur de psy- 
chology a la Sorbonne, et a la demande du ministere de Instruction publique, a 
elabore une echelle d'epreuves pour orienter les enfants presentant un retard 
scolaire. Les scores obtenus aux differentes epreuves des tests psychotechniques 
permettent de donner un age mental qui, rapporte a I'age reel du sujet, 
determine le quotient intellectuel (le Ql). Binet exprimait ses craintes en cas d'uti- 
lisations abusives du Ql, et pressentait les tentations deja presentes. Les psycholo- 
gues ont repris le « Binet-Simon » et, vers 1916, le Ql est devenu un modele 
international de classement de ce que Ton qualifie de niveaux d'intelligence. 

De nos jours, les etudes de intelligence en ont fait evoluer les composantes. 
II est reconnu des intelligences, tenant compte des differentes facultes d'une per- 
sonne a comprendre vite et bien a partir de connaissances acquises, et de 
s'adapter facilement aux situations en trouvant et mettant en oeuvre les reponses 
les plus pertinentes. 

Si Ton accepte cette approche, il faut admettre qu'interviennent : 

■ la mise en jeu des facultes mentales, e'est-a-dire des possibility dependant du 
fonctionnement de notre cerveau ; 

■ I'acquis de connaissances, de savoirs et de savoir-faire qui permettent de com- 
prendre, e'est-a-dire faire correspondre a quelque chose une idee claire, et 
d'agir ; 

■ la prise en compte de la situation, de son analyse et de la recherche de 
reponses adaptees. 

Mais ce serait simple si cette approche « mecanique » n'etait pas artefactee, 
d'une part par les modes de progression dans ^organisation de notre cerveau (la 
maturation cerebrale), plus tard par I'erosion du vieillissement, d'autre part par 
la resonance affective des situations vecues, I'emotion qu'elles suscitent et, bien 
evidemment, les incidents et aleas de la vie et les types d'environnements edu- 
cates, selon qu'ils sont « pauvres » ou « enrichis ». 

La pensee collective reconnait ^intelligence aux resultats scolaires et conduit a 
croire que cette propriete mentale est globale et applicable a toutes situations. 
L'observation montre que cette idee est erronee. Un meme individu n'est pas 
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« intelligent » dans tous les domaines de la meme fa^on et, en s'inspirant des 
theses de Merleau-Ponty, on peut dire que I'apprentissage acquis a I'egard d'une 
partie de la situation ne Test pas obligatoirement a I'egard de cette meme partie 
inseree dans un nouveau contexte. 

De nos jours, comme pour I'epilepsie qui se decline en de nombreuses mala- 
dies, il est done difference plusieurs types d'intelligences, dont ^intelligence emo- 
tionnelle et Intelligence sociale. De meme les acquis sont a distinguer selon qu'ils 
relevent du savoir savant et appris des autres, reconnus comme les « sachants », 
ou bien du savoir populaire, profane, fonde sur I'experience personnels. 

Fonctions cognitives 

Cependant, dans tous les cas, il est necessaire d'acquerir des connaissances et 
de s'approprier I'utilisation de ces acquis, lesquels entrent en jeu dans I'etude 
des fonctions cognitives. 

Partons d'un schema simple : les informations venant du monde exterieur sont 
captees par les organes de nos cinq sens - la vue, I'ouTe, le toucher, I'odorat, le 
gout. A « I'entree », deja, il peut y avoir de mauvais captages, des filtrages et des 
deformations pour des causes diverses. Ces informations sont conduites a notre 
cerveau, qui les trie et les stocke avec, la encore, des dereglements possibles. 
Enfin, elles sont « recuperees » en fonction des reponses a produire dans les dif- 
ferentes situations avec, toujours, la possibility de mauvais fonctionnements lors 
de cette recuperation. 

A toutes les etapes de ce traitement des informations venant de I'exterieur (com- 
binees avec le ressenti du fonctionnement de nos muscles, nerfs et organes), il y 
a des biais, dont nos appreciations subjectives. Le cerveau humain n'est pas une 
machine d'enregistrement pur, ce qui exclurait I'imaginaire et la creativite. 

Pour que I'ensemble fonctionne de maniere adaptee, il est done necessaire de 
mettre en activite notre maillage de reseaux neuroniques, dont I'etat de marche 
peut etre plus ou moins perturbe. Ainsi, en epileptologie, les etudes portent 
principalement sur les capacites d'attention et de vigilance en vue de saisir cor- 
rectement les donnees, les capacites des memoires pour bien les Stocker et les 
recuperer, les capacites d'organisation des donnees entre elles prenant en 
compte celles qui sont nouvellement acquises et les plus anciennes, les capacites 
d'anticipation pour se preparer aux reponses a apporter aux situations possibles. 

Les bilans neuropsychologiques ont pour objet de constater I'etat de fonction- 
nement de nos facultes intellectuelles et, si des deficiences sont mises en evi- 
dence, de les mettre en relation avec la qualite de fonctionnement du cerveau. 
Les tests de psychologie clinique (souvent qualifies de tests projectifs) tentent 
d'etudier I'impact sur ce fonctionnement cognitif de ce que I'on peut qualifier 
des « bruits psychologiques perturbateurs ». Ces derniers, a I'image des fadings 
ou des brouillages lorsqu'on ecoute la radio, sont les expressions de la subjecti- 
vity psychique, de I'emotion qui deforme, entame, ajoute ou enleve des 
elements aux donnees exterieures de maniere plus ou moins volontaire et 
consciente. Mais comme I'ecrit M. Jeannerod [2] : « Biologie et psychologie ont 
[...] entretenu depuis le debut de bien curieuses relations. » II poursuit : « A 
I'emergence dans les annees 1850 des recherches sur le cerveau qui ont marque 
la psychologie naissante, fait echo, cent ans plus tard, le developpement rapide 
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des neurosciences et des sciences cognitives, dont on ne mesure pas encore tout 
I'impact sur la psychologie moderne. » Le debat s'est instaure entre les defen- 
seurs de la psychologie subjective rejetant la biologie pour son « materialisme 
reducteur et son imperialisme scientiste », et les tenants de la rationale « lut- 
tant contre I'obscurantisme, la pretention a I'efficacite de la medecine accre- 
ditant chez les biologistes I'idee que la psychologie ne serait en definitive qu'une 
solution d'attente ou une discipline de transition ». 

II semble aujourd'hui que les chercheurs en psychologie cognitive tentent 
d'integrer aux analyses des donnees neurophysiologiques et de I'imagerie cer- 
ebrale le role des facteurs emotionnels et motivationnels. II semble aussi que la 
metaphore du cerveau comme ordinateur soit consideree comme reductrice 
face aux estimations des cent millions de processeurs et du milliard de 
connexions de cette etonnante machine qu'est le cerveau. Nous avan^ons certes 
dans I'etude de son fonctionnement mais, comme le souligne D. Wildocher [3], 
il faut rester prudent quand « on nous annonce parfois pour demain le moment 
ou la connaissance des processus neuronaux expliquera la pensee, rendant 
caduque I'etude de cette derniere ou la reduisant a la psychologie du sens 
commun ». 


Qi 

Le QI est une evaluation pratique etalonnee en fonction des classes d'age, recon- 
nue par tous, y compris les instances des evaluations des handicaps des enfants 
et des adultes actuellement integrees dans les maisons departementales de la 
personne handicapee. S'il est indicateur de certains manques dans les connais- 
sances generates et scolaires et de certains types de difficultes pour I'analyse, la 
classification, I'abstraction, comme pour I'organisation spatiotemporelle, la 
memoire immediate ou a la relation « vitesse/precision » (fonctions qui s'inter- 
pretent par les scores obtenus aux differents sub-tests), le QI ne reflete ni les rai- 
sons de ces difficultes, ni les types et roles des biais qui peuvent perturber les 
performances. II permet seulement de classer, selon les resultats obtenus aux dif- 
ferents tests, les sujets par rapport a la norme. Cette norme est estimee a une 
epoque donnee a partir des resultats obtenus sur des populations de memes 
classes d'age, resultats qui prennent la forme d'une courbe de Gauss (ressem- 
blant au trace d'une cloche). 

Ce constat est, pour certains auteurs, dont Jacquard [4], « une forte indication 
en faveur de I'hypothese que le QI ne mesure rien », appuyee par le theoreme 
de Liapounov : plus on saisit des caracteres nombreux, moins la moyenne aura 
de signification, mais plus elle aura une repartition en cloche ; c'est seulement 
une propriete mathematique. 

En outre, I'experience prouve que si un QI dont le score total obtenu est infe- 
rieur a 90 peut etre correle avec des echecs scolaires, il s'agit souvent d'une cor- 
relation et non d'une causalite. II s'avere aussi que les etalonnages ainsi que 
certains items des sub-tests sont a reviser, en tous cas pour les batteries de tests 
les plus utilisees, comme les echelles d'intelligence de Weschler, le WISC-III pour 
les enfants, la WAIS pour les adultes. Ms doivent s'adapter a 1'evolution des 
connaissances dans la population tout-venant, aux nouveaux outils techniques 
de communication, aux moeurs. 
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A retenir 


Les bilans cognitifs sur des enfants et adultes presentant une epilepsie mettent en 
evidence le role des interactions entre : 

• les consequences des lesions cerebrales causes de I'epilepsie et de leurs diffe- 
rentes localisations ; 

• la frequence et la severite des crises ; 

• les modes educationnels parentaux ; 

• les capacites psychoaffectives pour gerer psychiquement son epilepsie ; 

• les consequences sociales de I'affection ; 

• I'appetence singuliere de chacun a connaTtre, apprendre, comprendre, travailler. 


Une attention toute particuliere doit etre portee a ^interpretation des resultats 
obtenus aux tests passes dans certaines situations, qui peuvent developper 
anxiete et fatigue psychique et etre influences par des facteurs psychologiques, 
familiaux et I'histoire de vie du sujet. Les diagnostics de faux debiles, outre les 
consequences de cette etiquette, aboutissent a des orientations inadaptees qui 
aggravent I'etat clinique des enfants ou des adultes concernes. 

Malheureusement, nous avons plusieurs fois observe des erreurs d'analyse psy- 
chologique. Certains psychologues, dans la mesure ou ils savent que I'enfant pre- 
sente une epilepsie, rapportent a la maladie, et a elle seule, les scores faibles 
obtenus aux tests menes. A contrario , et parce que cela est douloureux a enten- 
dre par les interesses et encore plus par leurs parents, certains professionnels 
hesitent a mettre en evidence les failles dans les capacites d'apprentissage des 
interesses. Si les resultats aux tests doivent etre « annonces » aux malades ou a 
leurs parents de fagon claire et objective, des recommandations concretes doi- 
vent etre presentees aux parents et discutees avec eux, d'une part en vue d'eviter 
les sur-handicaps, d'autre part pour developper les capacites existantes, enfin 
pour mettre en oeuvre des methodes actives de psychopedagogie de develop- 
pement, et creer des « outils » de depannage de certaines fonctions cognitives. 

Avancer des estimations globales comme : « 20 a 25 % des personnes attein- 
tes d'une epilepsie presentent des difficultes cognitives », n'est pas reellement 
informatif car il y a melange de profils (ages, syndromes, milieux socioedu- 
catifs. . .), et encore moins operationnel car ne debouchant pas sur des proposi- 
tions d'aides psychopedagogiques concretes. 

Trop souvent, I'enfant epileptique en difficulty scolaire n'est pas precisement 
ou est mal diagnostique et Torientation frequente en orthophonie, en psycho- 
motricite (specialites toutes deux par ailleurs utiles pour des cas bien precis), la 
surcharge de cours complementaires en dehors des heures scolaires, I'espoir que 
le temps permettra des ameliorations... ne font que « durcir » les problemes et 
accroTtre les difficultes a terme. II est vrai que nous devons repondre a une 
demande forte des parents, qui aujourd'hui valorisent tellement la scolarite de 
leurs enfants que Ton peut rencontrer des cas relevant de ce que Ton pourrait 
qualifier d 'acharnement scolaire. Cette conduite, comprehensible car repondant 
aux normes sociales, peut etre deletere. Les enfants s'epuisent, doublent et 
redoublent leurs classes inutilement, les parents s'angoissent et multiplient les 
intervenants, toute la dynamique familiale s'en ressent. Nous avons rencontre 
des enfants epileptiques qui triplaient leur classe de CP, d'autres qui devenaient 
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agressifs ou se refugiaient dans la fatigue chronique, la depression et parfois la 
simulation de crises, parce qu'il leur etait demande des realisations impossibles 
pour eux et parce qu'en classe, ils se sentaient trop differents des autres, plus 
ages, plus grands, plus lents a repondre aux questions de leurs enseignants. 


A retenir 


Toute une pedagogie des professionnels de sante, des educateurs comme des 
families serait a elaborer dans ce domaine de I'education scolaire de I'enfant 
epileptique. 


En outre si, de nos jours, des deficiences intellectuelles peuvent etre « mesura- 
bles », de nombreuses questions concernant leurs causes restent sans reponse. 
Quelle est la part respective des consequences des lesions eventuelles, de la fre- 
quence des crises, du traitement ? Des hypotheses sont formulees, elles ne sont 
pas encore validees. Une des difficultes a trait au fait que les bilans neuropsycho- 
logiques sont menes alors que I'epilepsie est souvent deja « installee ». Son role 
est difficilement evaluable puisqu'il n'y a pas de comparaison pour le meme 
sujet avec le fonctionnement cognitif avant la survenue de son epilepsie. Ce qu'il 
est possible de faire mais peu etudie dans la litterature, ce sont des tests qui per- 
mettent de « mesurer » la deterioration mentale avec le temps. Nous savons que 
certaines fonctions cognitives se degradent avec I'age, d'autres moins ou de 
fagon moins evidente. L'analyse de ces indicateurs de deterioration statistique- 
ment determines (le quotient de deterioration mentale) peut etre menee avec 
certains sub-tests de la WAIS. De meme, ^interpretation d'un Ql chez un sujet 
devrait pouvoir etre comparee a celles des Ql de ses parents et des membres de 
la fratrie, ce qui n'est pratiquement jamais realise. 

Nous n'insisterons pas sur I'usage actuel des « mini-tests », dont le MMS pour 
les adultes. Ils nous semblent donner une appreciation grossiere voire erronee 
des fonctions cognitives. Ils sont utilises pour leur passation rapide et facile, et ils 
en ont les defauts. 

Epilepsies et troubles du comportement 

Le comportement est une notion qui recouvre bien des definitions. Dans Le 
Vocabulaire de la psychology, il est un vieux mot pascalien, reintroduit par Pieron 
en 1907, dans le langage psychologique pour designer les manieres d'etre et 
d'agir des hommes, les manifestations objectives de leur activite globale. En lan- 
gage trivial, le comportement est done ce que Ton peut observer dans la fagon 
de faire de chacun. 

La litterature associe souvent hyperactivite, agressivite, nervosite... et epi- 
lepsie, et regroupe ces perturbations en « troubles du comportement ». Lors du 
congres de I' American Epilepsy Society en decern bre 2005, J. Austin et al. [5] ont 
expose les resultats de leurs travaux sur les comorbidites chez I'enfant epilep- 
tique en insistant sur la faible prise en compte de certains troubles. Ils estiment 
que 15 a 20 % des enfants ayant une epilepsie difficile a traiter presentent des 
problemes emotionnels, 20 a 25 % des troubles des conduites, 5 a 15 % des 
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troubles de Tattention. Comme ces chercheurs, nous pensons que ces aspects 
de psychologie clinique chez Tenfant comme chez I'adulte epileptique neces- 
sitent un developpement d'analyses rigoureuses, a partir de cohortes de malades 
epileptiques de meme type et selon les memes methodologies et comparees 
avec les resultats obtenus avec les memes protocoles sur une population « tout- 
venant » indemne. 

Outre le fait que, sur ce point encore, la disparite des comportements des per- 
sonnes presentant une epilepsie est manifeste, les vraies questions sont de savoir si : 

■ ces perturbations sont « organiquement » consecutives de Tepilepsie en cause ; 

■ elles sont reactionnelles, rattachees aux difficultes a accepter ses crises, au 
mode educatif parental, a Timage de soi et aux jugements des autres ; 

■ elles sont independantes de Tepilepsie mais rattachees a d'autres pathologies 
presentes chez les sujets ; 

■ ces differentes causes coexistent et se renforcent entre elles chez le meme 
patient. 


A retenir 


Pour mettre en oeuvre une strategic psychoneurologique qui aide a reguler les 
divers troubles et perturbations psychiques, il est indispensable de se fonder sur 
une analyse fine au cas par cas et surtout de s'appuyer sur un long suivi du patient. 


Epilepsies et troubles mentaux 

Pathologies mentales et psychiatrie 

Une des grandes inquietudes des malades et de leur famille est d'entendre parler 
du vieux concept de « folie » quand il est question d'epilepsie. « Je ne suis pas 
fou », disent certains patients, ou « On me prend pour un fou ». Et il est vrai que 
des semiologies « bizarres » constatees par un public non averti peuvent etre 
interpretees comme des moments de deraison. 

En outre, il peut exister des pathologies mentales chez les personnes avec epi- 
lepsie. Mais une fois de plus, il est necessaire : 

■ de bien definir les pathologies mentales presentes ; 

■ d'analyser leurs relations avec le syndrome epileptique ; 

■ de chercher a savoir si Tepilepsie les active, et comment et pourquoi. 

Theoriquement, les pathologies mentales quand elles sont reperees devraient 
etre traitees par la psychiatrie. En pratique, il existe une confusion entre maladies 
mentales et troubles psychopathologiques, et leurs distinctions sont pour le 
moins ambigues. S'ajoutent au manque de clarte dans ce domaine deux observa- 
tions: Tepileptique a d'abord ete le patient du psychiatre avant d'etre celui du 
neurologue, et Tepilepsie a ete classee dans les maladies mentales. Le passage 
entre les deux disciplines a laisse des traces, et surtout a instaure une rupture des 
conceptions et une mise a Tecart des psychiatres. La question des relations entre 
les epilepsies et les psychoses chroniques, les episodes psychotiques intercritiques, 
les troubles de la personnalite qui peuvent exister chez des patients epileptiques 
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n'est pas clairement analysee. Ces pathologies sont-elles simplement coexistan- 
tes, ou bien liees et par quels mecanismes ? 

II n'en reste pas moins que lorsque des troubles mentaux, quelle qu'en soit la 
nature, sont observes chez un patient, il est indispensable de travailler en equipe 
pluridisciplinaire avec un neuropediatre, ou un neurologue de I'adulte, un psy- 
chologue clinicien, un psychiatre et eventuellement un specialiste d'une autre 
pathologie somatique, laquelle peut aussi etre associee. 

Mais la pluridisciplinarite doit chercher a eviter a tout prix les habitudes de 
decoupage additionnel des avis medicaux. Or cet emiettement des approches 
s'observe frequemment. II accentue le desarroi des families, qui n'ont plus de 
comprehension globale, de fil conducteur leur permettant d'avoir une image du 
present et une evaluation de I'avenir. Les espoirs fondes sur le travail de soins en 
reseaux sont peut-etre les plus porteurs pour les annees qui viennent. Ms deman- 
deront a ce qu'une personne et une seule centralise et synthetise I'ensemble des 
donnees cliniques et joue le role d'interlocuteur privilegie pour les malades et 
leur famille. 


A retenir 


H. Beauchesne, dans son tres beau livre L'Epileptique [6], resume ainsi la position de 
J. Bancaud : « Ou bien les psychoses et I'epilepsie n'ont aucun lien, ou bien elles 
entretiennent des liens, soit parce que le trouble mental est provoque par 
I'epilepsie chez le malade genetiquement predispose, soit parce que I'epilepsie et 
la psychose sont liees par une des modalites suivantes : la maladie psychique 
resulte d'une atteinte cerebrale secondaire aux crises ; les deux affections sont en 
rapport avec une lesion causale unique ; le trouble psychiatrique represente 
I'equivalent d'un acces ; la psychose est un comportement reactionnel aux crises et 
a leurs implications sociales ; la maladie mentale est le resultat d'un traitement 
anticomitial. » 


Approches psychanalytiques 

II y a eu de nombreuses approches psychanalytiques des epilepsies cherchant a 
apprehender la dynamique psychique des enfants comme des adultes, a « lire » 
et faire entendre ce qui n'est pas exprime par les discours formels ou les com- 
portements. La notion de « traumatisme psychique » et la conceptualisation de 
la pulsion de mort est centrale des les premiers travaux freudiens sur les epilep- 
sies en 1920. Quelques annees plus tot, en 1909, Maeder a ete le premier psy- 
chanalyste qui se soit interesse a I'epilepsie et a donne un sens aux crises en les 
reliant a la sexualite. Steckel puis Clark insisteront sur la crise qui reproduit le 
vecu de traumatisme infantile. L' expression du corps pour Reich, le rattachement 
a un processus psychosomatique pour Schilder, la creation de physionevroses 
pour Kardiner, I'impact des evenements sociofamiliaux pour Erikson sont des 
modeles d'interpretation auxquels nous nous referons toujours, nous rappelant 
qu'il est errone d'analyser les syndromes comme s'ils etaient vecus de « I'exte- 
rieur » par le sujet. 

Ces theories sont interessantes et sont a prendre en compte a condition de ne 
pas en faire un modele d'analyse qui elimine les autres. L'inconscient ne peut 
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etre nie, les pulsions non plus, les conflits internes encore moins et I'on obser- 
ver qu'actuellement certaines recherches en neurosciences tentent de mode- 
ller I'inconscient cognitif. 

La communication presentee par L. Naccache [7], qui reprend les travaux de 
De Gelder, Goodale, Marshall et d'autres, lors des premieres Rencontres de neu- 
rologie comportementale en 2006, met en relief le fonctionnement des structu- 
res cerebrales sous-tendant les actions conscientes et inconscientes. Ces 
constatations confirment, si cela en etait besoin, les precautions a prendre dans 
^interpretation des reponses obtenues lors d'un stimulus presente au cours d'un 
test psychologique. 

II est vrai que les tests de psychologie clinique, comme le test de Rorschach, le 
TAT ou les tests de Corman ou de Stora, les echelles d'anxiete ou les phrases a 
completer, ou encore bien d'autres, necessitent une formation specifique et une 
longue pratique pour ^interpretation des donnees qu'ils permettent de recueillir. 
II est vrai aussi que I'utilisation de certains tests americains traduits en fran^ais ne 
nous semble pas toujours adaptee a nos modes de pensee fran^ais. 


En resume 


Tous les tests et methodes d'etude de psychologie clinique sont precieux pour par- 
ticiper au diagnostic et a I'orientation therapeutique, mais ils ne permettent pas a 
eux seuls d'avancer pour aider les malades au plan psychologique et les accompa- 
gner dans leur evolution. 


Psychopathologie 

Dans les discours medicaux, il y a done une certaine tendance a meler, outre les 
troubles psychopathologiques et les etats psychiatriques, les troubles du com- 
portement et les deficiences mentales. Les definitions et les cadres de reference 
de ces differentes notions ne sont pas tres clairs et de surcroTt se chevauchent. 

Ainsi la psychopathologie est un « domaine complexe ou les differentes theori- 
sations se confrontent, voire s'affrontent » (G. Besangon [8]). Decrivant I'expe- 
rience vecue par les patients, mettant en evidence une semiotique (etude des 
signes), cette discipline se fonde sur la clinique de la psychiatrie et integre les 
theories biologiques, psychanalytiques, cognitives. 

Lorsque la responsabilite d'une lesion cerebrale localisee est retenue et que s'y 
ajoutent les troubles cognitifs qui en resultent, la comprehension de la personne 
malade doit associer I'etude de ses mecanismes de defense, ses modes de 
decompensation psychique, son histoire de vie, son image de sa maladie, son 
discours sur les souffrances vecues et ressenties et la qualite de ce qu'O. Dulac 
[9] nomme la dimension familiale, representant I'equilibre psychique des parents 
eux-memes et leurs modes educatifs. 

En epileptologie, le langage du corps (corps conscient mais le plus souvent 
subi plus ou moins inconsciemment) etant tres present, le rapport de la per- 
sonne malade a son corps engendre frequemment des troubles psychopatholo- 
giques, lesquels sont mis en evidence par le test de Rorschach (image de 
squelette, de mutilation, de dechirures...). Et comme I'ecrit G. Besangon [8] : 
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« Le corps va s'exprimer d'autant plus en psychopathologie que le langage de la 
souffrance psychique sera absent et reduit. » Or les personnes qui presentent 
une epilepsie n'ont pas toujours acces au langage leur permettant de formaliser 
par le discours et done d'exterioriser leur souffrance profonde. Cest une des rai- 
sons du peu d'efficacite du suivi en psychotherapie et encore plus en psychiatrie 
pour un grand nombre de personnes epileptiques. II leur est demande de 
« raconter » alors que les paroles leur manquent, sont « trouees », le dire sur 
leurs crises passant par le discours qui leur est rapporte par autrui (amnesie post- 
critique). Le fait qu'ils soient prives, depossedes, du vecu de leurs crises est un 
des elements fondamentaux dans la structuration psychique des epileptiques. 
Or son impact est souvent sous-estime. 

Ces fragilites psychologiques chez les epileptiques sont d'autant plus etudiees 
actuellement qu'elles font I'objet d'attention medicale prealable aux interven- 
tions neurochirurgicales. Pour tenter de maitriser les suites postoperatoires, dont 
les perturbations psychiques deja mentionnees, les medecins hesitent a interve- 
nir chirurgicalement sur des patients dont I'equilibre psychique pose problemes. 

Des traumatismes psychiques aux stress 

Reprenant la notion de traumatismes psychiques, les etudes actuelles la deve- 
loppent a partir d'une autre notion : celle du stress. Le concept de « stress » est 
passe dans le langage courant et les personnes avec epilepsie s'y rapportent sou- 
vent comme etant la cause de leurs crises, voire de leur epilepsie. Ces idees res- 
tent assez confuses dans le discours populaire ou les termes de « stress » et de 
« trauma » sont parfois confondus et utilises de maniere abusive. 

Reprenons avec L. Crocq [10] quelques idees differenciatrices : « Le mot 
" stress " est employe en clinique psychiatrique pour la premiere fois par 
R. Grinker et J. Spiegel en 1 945, tandis qu'A. Kardiner et H. Spiegel en 1 947 font 
evoluer la theorie psychanalytique du trauma en identifiant un " ego effectif " 
(distinct de I'ego affectif des nevroses de transfert) charge des relations adaptati- 
ves a I'environnement et qui, violemment agresse, n'a plus comme solution que 
la contraction ou la dissociation. » L. Crocq poursuit : « Les deux concepts de 
stress et de trauma ne se situent pas sur le meme registre. Le stress designe la 
reaction bio-neurophysiologique d'alerte, de mobilisation et de defense de I'or- 
ganisme face a une agression ou une menace [...]. Le phenomene du trauma se 
situe sur le seul registre psychologique [...]. Emprunte par metaphore a la patho- 
logie chirurgicale, ce mot, venant du grec " blessure ", traduit un phenomene 
de choc violent provoque par des excitations externes sur le psychisme de I'indi- 
vidu, avec effet de surprise et d'effraction des defenses psychiques. » Le stress, 
meme s'il est « couteux en adrenaline, cortisol et autres peptides et couteux en 
sucre », peut aussi mettre en route des processus benefiques de focalisation de 
I'attention et de mobilisation des capacites mentales. II est done aujourd'hui 
recommande de parler des stress pour ce qu'i Is sont, et de syndrome psychotrau- 
matique pour ces evenements psychiques a sequelles conscientes et surtout 
inconscientes qui peuvent survenir des la naissance. 

Cependant les relations entre ces « phenomenes psychiques », le syndrome 
epileptique et la survenue des crises restent encore a etudier. Nous pouvons les 
observer, mais ne connaissons pas bien leurs mecanismes. 
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Suicides 

Un developpement particulier doit etre accorde a la survenue de suicides chez 
les malades epileptiques. Ce risque est nettement plus eleve que dans la popula- 
tion tout-venant, certains I'estimant jusqu'a dix fois plus eleve. II concerne aussi 
bien les adolescents que les adultes et les criteres predictifs de ces « passages a 
I'acte » ne sont pas clairement reperes. Comme pour les morts subites inexpli- 
quees, sur lesquelles nous reviendrons, les etudes menees a ce sujet, d'une part, 
ne sont pas assez connues des medecins, d'autre part, ne permettent pas encore 
d'aboutir a des types de surveillance particuliere des cas a risques. Les raisons en 
sont multiples : les families preferent oublier, les medecins ne pas y penser, la 
valorisation des etudes quantitatives et des statistiques mettent au second rang 
les etudes monographiques qualitatives. Or ces dernieres sont, a notre sens, les 
seules qui aident a comprendre les processus en jeu, et meme si leurs apports 
rendent difficile le passage a des generalisations, ce sont elles qui accroissent le 
plus les connaissances pour la pratique medicale. 

Troubles depressifs et etats d'angoisse 

II en est de meme pour les troubles depressifs associes frequemment a des etats 
d'angoisse, souvent annonciateurs de conduites suicidaires. Leur frequence est 
sous-estimee surtout pour les jeunes, voire les tres jeunes enfants avec epilepsie. 
Pourtant 20 a 25 % des enfants epileptiques sont « deprimes », ce qui peut s'ob- 
server par des baisses de rendement scolaire, un etat de fatigue chronique, un 
sommeil difficile, des conduites alimentaires anormales. L'etat anxiodepressif 
rogne sournoisement les motivations et les efforts, s'accompagne d'une devalo- 
risation de soi et entraine des conduites therapeutiques aleatoires. 

II est important d'observer que, comme pour d'autres troubles du comporte- 
ment, ces etats depressifs ne sont pas uniquement dependants de la severite 
medicale de I'epilepsie. Ms peuvent etre presents a tout age, chez les hommes ou 
les femmes dont I'epilepsie repond bien aux medicaments, comme chez les 
pharmacoresistants. 

De meme, la capacite a ressentir un continuum temporel que nous permet la 
conscience est chez eux « hachee » par les ruptures de conscience durant les cri- 
ses. Si, souvent, ils adherent au moment present et se meuvent mal dans I'anti- 
cipation et la perception de I'avenir, c'est sans doute pour une grande part parce 
que, dans leurs pensees, le futur peut etre porteur de crises et done qu'il est 
preferable de ne pas s'y projeter. 

Des etudes typologiques [11] sont menees sur les lignes d'ecoute de SOS 
Depression, Urgences psychiatrie et La Note bleue. Elles concernent I'adulte 
jeune et cherchent a reperer les phases de la construction psychodynamique qui 
conduit au passage a I'acte et leurs contenus, ainsi qu'a elaborer des profils 
types : le « voyageur », la « victime », l'« apotre », le « naufrage », le « survi- 
vant » et le « desespere ». S'en inspirer enrichirait nos connaissances si nous 
pouvions y inclure les particularites des personnes qui presentent une epilepsie. 
Mais la prevention du suicide pose aussi la question de la liberte du choix per- 
sonnel et ouvre la voix a un debat qui inclut bien d'autres implications que les 
seules options de soins. Les discussions actuelles sur la mort assistee, I'euthana- 
sie, en refletent bien toutes les difficiles prises de position. 
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Ressenti de fatigue 

II faudrait aussi reprendre les analyses qui ont ete menees sur I'image du corps 
chez la personne epileptique. Nous I'avons abordee dans notre livre en 1982 et 
evoquee dans les pages precedentes. Ce ne sont pas seulement les sujets dont 
les crises sont motrices et manifestes qui ont de mauvaises relations a leur corps. 
Les malades savent et sentent que, durant les crises, leur corps « parle » aux 
autres sans qu'ils en aient la maitrise. Et cela est, plus ou moins consciemment, 
de I'ordre de I'insupportable. 

Outre I'impact psychologique et social de I'epilepsie, les difficultes cognitives 
et les troubles comportementaux qui peuvent y etre lies et qui alterent la qualite 
de vie des malades et de leur famille, nombreux sont les malades qui disent se 
sentir fatigues des le matin. 

Cette notion de ressenti de fatigue chronique ne nous semble pas assez etu- 
diee, ni prise en compte, ni traitee. 

A son sujet, plusieurs questions se posent : 

■ est-ce une fatigue qui peut avoir un lien avec les mecanismes biophysiologi- 
ques entrant en jeu dans les epilepsies ? 

■ quels sont la part et les roles des medicaments antiepileptiques ? 

■ est-ce seulement une reponse psychique face a un investissement psychologi- 
que trop lourd et couteux ? 

■ est-ce un discours et une conduite masquant un etat depressif ? 

■ est-ce, principalement pour les enfants, une conduite de recherche de ben- 
efices secondaires, comme ne pas aller en classe ou ne pas faire des efforts 
pour lesquels ces enfants n'eprouvent pas de desir ? 


Notion de douleur 

Notre attention a ete retenue, dans les entretiens que nous avons menes aupres 
des parents de personnes avec epilepsie, par le fait qu'ils ne comprenaient pas 
pourquoi les epileptiques ne souffraient pas physiquement durant leurs crises. 

Certes ils avaient observe qu'apres certaines crises le malade ressentait des 
courbatures et la necessite de se reposer, mais persistait le mystere, principale- 
ment pour les crises motrices, de la « non-souff ranee » physique formulee lors 
de I'episode critique. En general, une maladie est associee a la notion de souf- 
france physique. Une maladie ou il n'y a pas souffrance dans le corps alors que 
I'observateur le voit « en crise » avec des mouvements convulsifs desordonnes 
est difficile a accepter car difficile a lire par rapport aux habitudes de penser. 

Or les personnes avec epilepsie comme leurs aidants souffrent. Ils souffrent 
d'une souffrance morale plus ou moins lourde, laquelle peut etre douleur. Des 
travaux recents comme ceux de Singer et al, repris dans les revues Science en 
2004 et Nature en 2006, « ruinent », comme le dit B. Laurent [12], « I'idee naive 
d'un traitement de la douleur mecanique et stereotype a la fa^on d'un cablage 
electrique repondant en fonction d'un voltage. La douleur est, comme toute sti- 
mulation sensorielle, soumise aux influences de I'attention, de I'anticipation, de 
I'imagerie mentale, de conditionnements anterieurs ou de ressenti affectif ou 
social ». Voir son enfant en crise et croire qu'il est impossible qu'il ne souffre pas 
induit chez les parents une douleur profonde et deletere. 
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Crises psychogenes 

Pour explorer les diagnostics differentiels des crises, une question preoccupe les 
praticiens actuellement : les pseudo-crises epileptiques, aussi nominees crises psy- 
chogenes. Ce ne sont pas des crises « provoquees » comme celles qui peuvent 
etre observees chez certaines personnes, dans certaines situations (sevrage ethy- 
lique, par exemple), ou chez des malades deficients mentaux qui provoquent 
des crises en creant des stimuli auxquels ils sont repondants (passage rapide de 
la main devant les yeux, enfermement de la tete dans un sac plastique, ou plus 
simplement imitation des crises vues chez d'autres...). Les crises psychogenes 
relevent d'autres problematiques. Leurs manifestations se deroulent a peu pres 
comme des crises tonicocloniques generalises ou partielles complexes, mais 
elles n'en ont pas les caracteres « electriques ». Elies ne sont pas volontaires, elles 
sont mecanismes de reponse a... ? Difficile a dire. Certaines theories sont evo- 
quees : expression organique de conflits inconscients, deplacement economique 
de la psyche dans le soma, montages physio-psycho-sociologiques de recherche 
inconsciente de benefices secondaires, expression hysterique... 


A retenir 


Les etudes sur les crises psychogenes ne permettent pas de proposer d'hypotheses 
fortes pour des procedures explicatives. Mais des observations attentives de ce type 
de crises, qui peuvent etre frequentes chez certains patients, sont indispensables 
pour comprendre, d'une part, la souffrance de ces patients et, d'autre part, le man- 
que d'efficacite des antiepileptiques presents. 


Resultats d'une enquete 

Avec le reseau Lucioles, voue a I'aide des families, dont un des membres presente 
des handicaps mentaux et une epilepsie, nous avons mene en 2007 une enquete 
[1 3] aupres de families et de professionnels de sante (dont tres peu ont repondu) 
pour connaitre leurs opinions et attentes concernant la passation des examens 
medicaux, et principalement des electroencephalogrammes en milieu hospitalier. 

L'analyse des reponses (tableau 10.1) met en evidence le desarroi tant des 
parents que des professionnels, qui se sentent demunis pour preparer ces 
patients aux examens medicaux et pour realiser ces derniers dans des conditions 
satisfaisantes. Les comportements des malades epileptiques handicapes mentaux 
perturbent les habitudes des neurologues et des techniciens comme I'organisa- 
tion de leur travail. Parfois les EEG sont impossibles a realiser, parfois Tattente 
pour une mise en condition du malade, pour obtenir un certain calme durant un 
moment est tres (trop) longue, parfois la presence des parents ou au contraire 
leur absence lors de I'EEG influent negativement sur I'attitude du malade. 

L'acces aux soins et aux examens medicaux de ces patients merite d'etre 
repense. Si leurs capacites mentales sont affaiblies, leurs reactions a la nou- 
veaute, a I'ambiance hospitaliere, aux appareils, aux consignes plus ou moins 
comprises et acceptees peuvent etre manifestes, parfois agressives. II faut les 
prevoir et s'organiser (tant les families que les professionnels) pour y parer. 
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Enquete aupres de parents d'un epileptique avec troubles mentaux 


65 


Nombre de families repondantes 

179 

Sexe des patients : 


- masculin 

45,3 % 

-feminin 

54,7 % 

Age des patients : 


- < 7 ans 

4,8 % 

- 7-12 ans 

30,2 % 

-12-1 8 ans 

22,9 % 

- > 18 ans 

32,4 % 

- non renseigne 

9,7 % 

Frequence des crises : 


- 1 par jour ou plus 

26,1 % 

- plusieurs par mois 

44,5 % 

- plus rares 

28,6 % 

- non renseignee 

0,8 % 

Conditions de vie : 


- en milieu protege 

81,0% 

- en milieu ordinaire avec des difficultes 

7,7 % 

- sans lieu d'accueil 

11,3% 

Patients pris en charge par les parents pour la vie quotidienne 

| 72,9 % 

Autonomie du patient faible 

68,7 % 

Families non satisfaites des prises en charge medicales et psychologiques 

I 35 % 

Ne respectent pas les prescriptions medicamenteuses par crainte d'effets secondaires 

1 3,2 % 


L'enquete prouve aussi (mais ce constat est frequent) que les families connais- 
sent mal les syndromes et symptomes epileptiques preserves, les etiologies des 
epilepsies et des handicaps, les raisons des examens medicaux et leurs conclu- 
sions. Nombreux sont les parents qui ne sont pas compliants par crainte des 
effets adverses des antiepileptiques, et presque tous evoquent la charge psychi- 
que et economique qu'ils ont a porter pour accompagner leurs enfants. 
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Syndrome EPR 


Nous avons choisi parmi les differents syndromes epileptiques de nous arreter 
tout particulierement sur le syndrome de I'epilepsie a paroxysmes rolandiques 
(EPR), et ce pour plusieurs raisons : 

■ c'est I'epilepsie sur laquelle nous avons le plus travaille depuis 1957 ; 

■ ce syndrome est tres frequent chez les enfants (il est estime a 20 % des epi- 
lepsies survenant entre 3 et 1 3 ans) ; 

■ il s'agit d'une forme benigne d'epilepsie, la seule qui permette de pronosti- 
quer la guerison sans sequelles a I'adolescence a condition que le diagnostic 
soit bien celui d'une EPR ; 

■ par sa benignite, il permet de « casser » I'image globale deletere des epilepsies ; 

■ son histoire et ses developpements sont significatifs des problematiques dont 
fait I'objet le present ouvrage. 

Histoire de I EPR 

En 1958, nous avons publie une etude [1] sur 21 observations mettant en evi- 
dence des correlations electrocliniques chez des enfants ages de 3 a 9 ans avec 
foyer de pointes et de pointes ondes spectaculaires au niveau de la region prero- 
landique, sans rapport a notre sens avec la presence de lesions sous-jacentes et 
n'impliquant pas, a priori, pour les 10 cas avec epilepsie, une forme secondaire 
et par consequent de pronostic reserve. 

Intrigues par ces donnees electriques en relation avec des manifestations clini- 
ques de semiologie epileptique, nous nous sommes attaches a suivre devolution 
de ces patients qui, quelques annees plus tard, deviennent libres de crises. Puis 
avec P. Loiseau qui, lui aussi, s'interrogeait sur ces formes electrocliniques des epi- 
lepsies, nous avons tente de faire reconnaitre par la commission de la classification 
internationale I'existence d'un nouveau syndrome : I'EPR. II a fallu attendre 20 ans 
pour qu'en 1989, une « epilepsie benigne de I'enfant idiopathique avec pointes- 
ondes centrotemporales » soit integree a la classification internationale [2]. 

De fait, les caracteres de ce syndrome battaient en breche les idees de 
I'epoque qui imposaient le principe qu'une epilepsie partielle avec un EEG pre- 
sentant des anomalies focales devait etre d'origine organique et que, dans ces 
conditions, la notion de guerison ne pouvait pas etre envisagee. 

De nos jours, I'EPR, reconnue de tous les epileptologues sous le nom de 
benign epilepsy with rolandic or centro-temporal spikes ou de benign partial epilepsy 
of childhood with centro-temporal spikes (BECTS), pose encore de multiples ques- 
tions et ouvre de nombreux debats, lesquels depassent largement son entite. 

Une meta-analyse de P. Bouma en 1997 [3] sur 525 publications sur des 
BECTS conclut sur le peu d'etudes prospectives (a I'instar de ce que nous avions 
realise en 1972 [4]) et la diversite des methodologies qui rendent difficiles un 
regroupement des resultats des etudes en vue d'une synthese univoque. 
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Definition de I'EPR 

Nous avions defini I'EPR par six caracteres majeurs : 

■ survenue entre 3 et 1 3 ans ; 

■ presence de paroxysmes rolandiques a I'EEG ; 

■ crises de semiologie partielle motrice ; 

■ etiologie idiopathique ; 

■ etat neuropsychique intercritique sans deficit ; 

■ guerison spontanee sans sequelles au plus tard a 1 3-1 5 ans. 

Le suivi des patients et I'accumulation des cas vont montrer que ces caracteres 
ne definissent qu'un modele de base theorique et que, dans la pratique, il ne 
doit servir que comme reference. Si le critere fondamental de la guerison associe 
a cette epilepsie partielle de I'enfant avec des paroxysmes rolandiques lors des 
EEG signe I'EPR, ce n'est pas pour autant, comme nous allons le decrire, que 
toutes les EPR se declinent exactement de la meme maniere. 

Les etres humains ne fonctionnent pas a partir de schemas preetablis, 
constants et toujours generalisables. Or les scientifiques rechignent a entendre 
les variantes parfois anarchiques du reel humain. Aussi avec le temps, I'EPR a fait 
I'objet de publications dans lesquelles le modele de base est entame par des 
« atypies », des « perturbations cognitives », des « non-guerisons », auquel a ete 
accolee la denomination d'« epilepsie rolandique », s'ouvrant a diverses manifes- 
tations electrocliniques. Les etudes publiees avec ces approches, par ailleurs tou- 
tes interessantes, conduisent cependant a des ambiguites voire a des diagnostics 
incertains parfois errones. Plutot que de s'interroger sur les enigmes physiopa- 
thogeniques de I'EPR et de tenter de les solutionner, les descriptions s'accumu- 
lent et les methodologies des etudes perdent en rigueur. 

Etude clinique et EEG 

Nous presentons id les principaux resultats d'une recherche que nous avons 
menee en 2008, nous appuyant sur les hypotheses soulevees par nos recherches 
precedentes et nous pointons les questions que levent les resultats. 

Analyse clinique 

En 1 999, nous avions repris I'etude de 51 8 dossiers de patients ages de 3 a 1 3 ans 
dont les traces EEG mettaient en evidence des paroxysmes rolandiques (PR). 

Le suivi de ces patients nous a permis d'exclure pour la suite de I'etude : 

■ 43 cas qui n'etaient pas des EPR, mais d'autres syndromes avec PR a un EEG, 
ce qui permet de rappeler que les PR a I'EEG peuvent survenir dans d'autres 
syndromes qu'une EPR ; 

■ 79 cas non epileptiques, qui avaient consulte pour des vomissements, des 
migraines, des tics, des retards scolaires, des troubles du comportement... 
Bien que presentant des PR a I'EEG, les semiologies des malaises etaient floues 
et mal decrites et les patients n'ont pas ete suivis. 

line analyse des donnees par la methode de classification ascendante hierar- 
chique [5] portant sur 221 cas issus de cette cohorte (apres avoir exclu les cas 
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non suivis jusqu'a au moins I'age de 1 3 ans et/ou pour lesquels certaines don- 
nees ne semblaient pas assez fiables) a conduit a mettre en evidence : 

■ l'« homogeneite » de 156 cas, qui couvraient 80 % des donnees correspondant 
au modele type de I'EPR ; 

■ 65 cas (29,4 %) qui echappaient par un ou plusieurs caracteres a ce modele 
type. La question des cas « atypiques » se posait done au travers de ces 
resultats et nous avons tente dans une nouvelle etude de leur donner du sens. 
Nous avons en 2008 repris cette etude en ajoutant des cas recents, et analyse 

245 dossiers de patients (tableau 1 1 .1) dont les caracteres electrocliniques 
recueillis lors des premieres consultations correspondaient aux criteres de I'EPR. 
Ces patients ont ete suivis dans notre consultation jusqu'a 18 ans et plus pour 
51,8 % des cas. 


Tableau 11.1 

Etude de 245 cas d'EPR 


Age de sortie de 
I'etude 

Age a la premiere 
crise reperee 

Age a la derniere 
crise EPR 

Duree EPR* 

10-13:55 (22,4%) 

2-3 : 23 (9,4 %) 

2-3 : 2 (0,8 %) 

1 ou moins : 150 
(61,2%) 

14-17:63 (25,7%) 

4-5:63 (25,7%) 

4-5 : 22 (9,0 %) 

2:26 (10,6%) 

18-21 : 47 (19,2%) 

6-7 : 50 (20,4 %) 

6-7:27(11,0%) 

3 : 23 (9,4 %) 

22-25 : 29 (11,8%) 

8-9 : 70 (28,6 %) 

8-9:52 (21,2%) 

4: 16(6,5%) 

26-29:30 (12,2 %) 

10-11 : 35(14,3%) 

10-11 : 80 (32,6 %) 

5:10(4,1%) 

30-33 : 1 1 (4,5 %) 

12-13 : 4 (1,6%) 

12-13:49 (20,0 %) 

6 : 9 (3,7 %) 

34-48:10(4,1 %) 


14:13(5,3%) 

7-12:11 (4,5%) 

Total : 245 

Total : 245 

Total : 245 

Total : 245 


*Rappels : 

- guerison de I'EPR = au moins 1 an sans crise avec EEG normal et sans traitement ; 

- importance de la frequence des crises uniques ou reperees comme telles. 


L'EPR se definissant essentiellement par la guerison de I'epilepsie, il est neces- 
saire de suivre les patients sur une periode suffisamment longue pour s'en assurer. 
Or ce suivi n'est pas toujours possible (sauf par des enquetes par questionnaires 
ou par telephone, dont on connait les risques de manque de fiabilite des 
resultats, surtout lorsqu'elles sont menees des annees plus tard). Les parents ne 
constatant plus de manifestations critiques ne consultent plus, n'ayant pas le 
desir d'un suivi medical, dont ils ne per^oivent pas I'interet. Qui plus est, pour 
20,4 % des cas, il semble que ne soit survenue qu'une seule crise (en tous cas 
une seule crise reperee) et que par ailleurs la duree de I'EPR active soit variable 
mais courte (71,8 % durent moins de 3 ans). 
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Deja ces premieres remarques mettent en evidence la prudence necessaire pour 
Interpretation des donnees recueillies (lesquelles sont, a notre sens, un peu trop 
souvent affirmees d'emblee). En effet, nous ne sommes pas toujours surs de : 

■ I'age de la premiere crise : la majorite des crises etant nocturnes (67,3 % des 
cas ne presentent des crises que durant le sommeil) et de semiologie discrete, 
elles ne sont pas toujours constatees par les families. Dans les antecedents 
personnels, on retiendra les souffrances neonatales (9 cas dans notre serie), les 
convulsions neonatales (14 cas, dont 5 cas dans 2 families avec convulsions 
neonatales familiales benignes), les convulsions hyperthermiques (1 7 cas) et 
les hemiconvulsions (6 cas), dont il est difficile de savoir si elles ne sont pas les 
premieres crises de I'EPR ; 

■ la frequence des crises, pour les memes raisons, bien que cette notion de crise 
unique reste une interrogation sans reponse (est-ce vraiment une crise unique - 
cela serait singulier — ? est-ce que les autres crises de semiologie discrete ne 
sont-elles pas prises en compte ni par le malade ni par ses parents ?) ; 

■ la semiologie des crises : le deroulement des crises nous est raconte par les 
parents, avec toute la subjectivity liee aux descriptions de cet evenement 
inquietant. De surcroTt il est exceptionnel que les parents aient assiste au tout 
debut des manifestations (moment pourtant important pour le diagnostic Cli- 
nique). Enfin on retiendra qu'il est tres rare que des crises d'EPR surviennent 
lors d'une consultation medicale. 

Contrairement a une idee repandue, les crises orobuccopharyngees et hemifa- 
ciales ne sont pas majoritaires dans I'EPR. D'autres types de crises peuvent surve- 
nir, qu'il faut analyser en mettant en relation la semiologie et I'EEG, I'age de 
survenue, le profil du jeune patient, les antecedents personnels et familiaux, 
I'absence d'etiologie symptomatique (tableau 1 1 .2). Ce polymorphisme semio- 
logique de I'EPR est souvent source de confusion dans la litterature. 


Tableau 11.2 

Types de premieres crises d'EPR 


Orobuccopharyngees (43) + hemifaciales (39) 

82 (33,5 %) 

Hemicorporelles* 

34 (1 3,9%) 

Brachiofaciales 

26 (10,6%) 

Partielles qui se « generalised » 

55 (22,4 %) 

Partielles sensitives 

10(4,1 %) 

Partielles complexes 

1 (0,4 %) 

Etats de mal** 

2 (0,8 %) 

Autres semiologies mal decrites par les parents 

35 (14,3%) 


*La denomination des crises hemicorporelles ou hemiconvulsions n'est retenue par la plupart des auteurs que 
sous forme d'un etat de mal durant 30 minutes au minimum (ce qui explique qu'elles soient suivies d'une 
hemiparesie transitoire). C'est la survenue d'ondes lentes delta permanentes sur la region posterieure du scalp, 
observables plusieurs jours, voire une semaine apres la crise, qui signe retrospectivement I'hemiconvulsion. 

**ll s'agit ici d'un etat de mal orobuccopharynge diurne de plusieurs heures et d'un etat de mal hemiconvulsif. 
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Concernant la semiologie des crises durant I'EPR, on observe aussi leur faible 
variation dans le temps. Ainsi, a la fin de la premiere annee, si 135 (55,1 %) 
patients ne presentent plus de crises reperees, 83 (33,8 %) presentent des crises 
de semiologie identique aux precedentes, 20 (8,2 %) de semiologie differente et 
dans 7 cas, ('information qui nous est rapportee estfloue. 

Analyse EEC 

L'EEG, comme chacun sait, est un examen determinant de I'EPR. II n'y a pas 
EPR s'il n'y a pas paroxysmes rolandiques a un EEG (figures 11.1 et 11.2). 



Figure 11.1 

Expressions d'une crise generalisee de type absence simple. 



Figure 1 1.2 

Trace d'une epilepsie a paroxysmes rolandiques. 



72 


Soigner les epilepsies 


Concernant les traces EEG, il est rare que dans les publications soient clairement 
indiques : 

■ le delai entre la survenue de la crise et I'enregistrement EEG ; 

■ 1'evolution dans le temps des differents EEG au cours de I'EPR. 

Dans notre etude, nous avons pu realiser un premier EEG : 

■ quelques heures apres la premiere crise chez 1 6 patients ; 

■ de 2 a 8 jours apres la premiere crise chez 48 patients ; 

■ de 2 a 4 semaines apres la premiere crise chez 55 patients ; 

■ de 1 a 5 mois apres la premiere crise chez 28 patients ; 

■ apres plus de 5 mois chez 98 patients. 

Deux families ont evoque avant notre consultation la realisation d'un EEG sans 
possibility d'en connaitre le delai apres la crise. 

Les premiers EEG que nous avons analyses : 

■ sont normaux pour 15 cas (6,1 %), dont 2 cas ou I'EEG a ete realise quelques 
heures apres la crise ; 

■ mettent en evidence des PR unilateraux ou bilateraux synchrones et asynchro- 
nes, controlateraux ou non par rapport aux crises pour 1 84 cas (75,1 %) ; 

■ mettent en evidence, outre des PR, des ondes lentes, ou des pointes-ondes 
spontanees ou a la stimulation lumineuse intermittente (breves sequences de 
quelques pointes-ondes generalises, non rythmiques, a pointes rapides) ou 
d'autres foyers frontaux ou occipitaux pour 1 6 cas (6,5 %) ; 

■ mettent en evidence des paroxysmes ou des anomalies sans PR pour 30 cas 

(12,2%). 

Devolution des traces EEG, peu etudiee de fa^on systematique dans la litte- 
rature, leve egalement de nombreuses questions pour lesquelles, pour I'heure, 
nous n'avons pas de reponses. Sans retenir ici les traces intermediates, I'analyse 
du trace EEG un an apres le premier EEG permet d'observer que (hormisl 3 cas 
pour lesquels nous n'avons pas realise d'EEG un an apres) : 

■ le trace est inchange pour 92 cas (39,6 %) ; 

■ pour 140 cas (60,3 %) dont le trace a change, on observe : 

• I'apparition de PR pour 25 cas (1 7,8 %) ; 

• la poursuite des PR mais avec d'autres paroxysmes pour 41 cas (29,3 %) ; 

• la disparition des PR et la mise en evidence d'autres paroxysmes pour 
14 cas (10,0%); 

• un trace EEG qui s'est « normalise » pour 60 cas (42,8 %), dont 1 6 cas sur 
les 50 dont il est rapporte qu'ils n'ont presente qu'une crise unique. 

On pouvait penser que lorsque le patient etait libre de crise depuis au moins 1 an, 
I'EEG devait etre normal : dans notre serie, 10 cas (4,1 %) apres un arret des crises 
depuis 3 ans au moins continuent a presenter des anomalies EEG. 

Les antecedents familiaux d'epilepsie (tableau 1 1 .3) ont ete considered 
comme frequents dans cette forme d'epilepsie, d'ou I'idee d'une transmission 
genetique polygenique. Dans notre serie, une epilepsie parentale etait connue 
pour 50 patients (20,4 %). 

Cette repartition familiale des epilepsies est a approfondir car pour le moment 
sans reponse. Les hypotheses formulees seraient que ce sont les predispositions 
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Tableau 11.3 

Membres des parents des 245 patients avec EPR ayant presente une epilepsie 


Mere 

4 

Pere 1 

Grands-parents 

2 

Fratrie 

19 

Collateraux 

18 

Plusieurs parents 

6 


familiales a presenter des PR a I'EEG plus que la survenue des crises qui peuvent 
etre retenues. Mais cela reste a prouver sur une large population. 

Dans notre serie, deux families ont eu des jumeaux : 

■ une paire de jumeaux monozygotes : I'un a presente une EPR, I'autre est 
indemne avec un EEG sans anomalie ; 

■ une paire de jumeaux dizygotes : les deux ont presente une EPR au meme 
age, ont gueri au meme age, mais les crises d'EPR observees etaient de semio- 
logie differente. 

L'etude des EEG au cours d'une EPR conduit a s'interroger sur les relations 
entre les caracteres des paroxysme rolandiques et la survenue de manifestations 
critiques. On observe que la presence de PR n'entraTne pas obligatoirement la 
survenue de crises epileptiques. Par ce trait, I'EPR poserait done une enigme, qui 
porterait sur les raisons de presenter des PR en correlation ou non avec la surve- 
nue de crises d'EPR. Les relations entre les PR et la maturation cerebrale enoncees 
dans la litterature interrogent aussi sur leurs processus en interactions mais sans 
reponses precises. 

Toujours dans les enigmes de I'EPR, on retiendra deux morts subites inexpli- 
quees chez des jeunes gar^ons, et une patiente devenue adulte en coma veg- 
etatif depuis plus de 8 ans. 

Etat neuropsychique intercritique 

L'etat neuropsychique intercritique a ete considere a priori comme sans deficit 
dans le modele type de I'EPR. Cependant des publications ont mis en evidence 
que des troubles cognitifs pouvaient etre observes [6], ce qui conduit a un cer- 
tain nombre de remarques : 

■ il serait en effet etonnant que la frequence des decharges epileptiques chez 
ces enfants (de surcroTt accentuees par le sommeil) n'ait pas d'incidence sur le 
fonctionnement cognitif ; 

■ l'etude precise des consequences de ces decharges necessiterait d'avoir evalue 
les fonctionnements neurocognitifs avant la survenue de I'EPR, ce qui est irrea- 
lisable en pratique ; 

■ le vecu du jeune enfant epileptique, la crainte de la survenue d'une crise, les 
inquietudes des parents peuvent jouer un role inhibiteur momentane sur les 
capacites d'apprentissage et les fonctions cognitives. 
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Dans notre serie sur 245 patients epileptiques, nous avons mis en evidence : 

■ 184 cas (75,1 %) dont le developpement psychomoteur et intellectuel ne se 
differencial pas d'enfants indemnes ; 

■ 7 cas ne pouvant pas acceder a une scolarite en milieu ordinaire ; 

■ 12 cas ayant des difficultes a suivre une scolarite en milieu ordinaire (redou- 
blements de classes) ; 

■ 24 cas en scolarite ordinaire avec une chute momentanee des resultats. 
Quelques annees plus tard, ils poursuivront des etudes dont certains de niveau 
superieur ; 

■ 3 cas avec deficits moteurs (dont 1 avec deficit intellectuel) ; 

■ 1 2 cas presentant des troubles du caractere et du comportement ; 

■ 3 cas pour lesquels ('information n'est pas precise. 

Ces resultats conduisent a insister sur : 

■ I'interet de pouvoir suivre les patients a long terme pour ne pas se fonder uni- 
quement sur des resultats a des batteries de tests psychometriques realises lors 
de I'EPR ou peu de temps apres la guerison ; 

■ I'independance entre I'EPR et les capacites intellectuelles de base (reparties 
elles aussi differemment dans la population generale) ; 

■ la possibility de presenter une EPR pour des patients, par ailleurs et pour 
d'autres raisons, deficients intellectuels. 

Parmi les patients que nous avons suivis apres I'age de 22 ans (80) : 51 
(63,7 %) se sont maries et ont eu au total 63 enfants, dont 2 ont presente une 
epilepsie autre qu'une EPR. 

L'interet du traitement medicamenteux de I'EPR est difficile a evaluer. II est sur- 
tout present pour des patients dont les crises se repetent et pour repondre a I'in- 
quietude des parents. Mais il ne semble pas a I'analyse de nos resultats correle 
avec 1'evolution de I'EPR. Cette constatation fait penser que I'EPR guerit « spon- 
tanement », processus qui echappe aussi a notre comprehension. 

Cas particuliers 

Nous avons insiste sur la guerison de I'EPR, definie par I'arret des crises, un EEG 
normal et sans sequelles neuropsychiques. Nous avons observe que certains cas 
libres de crises presentaient encore pendant un certain temps des anomalies a 
I'EEG, echappant ainsi au modele theorique. Nous avons aussi observe 1 3 cas 
(5,3 %) dans notre serie chez lesquels, des annees apres la guerison de I'EPR 
(tableau 1 1 .4), survenaient : 

■ pour 1 1 cas, des crises tonicocloniques gen era Usees (TCG) tou jours avec un EEG 
normal ; 

■ pour 1 cas, des crises partielles sensitives mal decrites par la patiente ; 

■ pour 1 cas, des crises tonicocloniques peu frequentes (la survenue d'un arret 
cardiaque sera suivi d'un coma vegetatif). 

L' etude de ces 1 3 cas ne met en evidence aucun parametre, aucun facteur 
declenchant ou favorisant permettant de les differencier des autres patients avec 
EPR. On retiendra cependant que deux cas ont presente des convulsions neona- 
tales familiales benignes. 


1 1 . Syndrome EPR 


75 


Tableau 11.4 

Profil des patients avec EPR ayant presente par la suite des crises 
tonicocloniques generalisees 


Age 1 re crise EPR 

Age dernieres crises 
EPR 

Age crises TCG 

Age de fin de suivi 

3 

| 7 

27 

28 

4 

| 7 

34 

35 

4 

1 10 

24 

27 

5 

| 7 

29 

33 

6 

1 6 

17 

18 

6 

1 9 

30 

36 

8 

1 8 

16 

17 

10 

1 10 

20 

21 

2 

| 7 

17 

27 

4 

1 10 

24 

27 

5 

| 5 

40 

44 

6 

1 11 

17 

21 

7 

| 7 

14 

40 


Seule hypothese : certains cerveaux predisposes a s'exprimer par des crises 
d'epilepsie lors de la maturation cerebrale peuvent « conserver » la possibility 
d'un tel mode depression au long cours. En pratique, cette notion est utile et 
donne toute son importance a I'anamnese lors des premieres consultations. 


Conclusion 

En pratique, tout medecin est confronts aux questionnements des patients sur 
le pronostic. La valeur principal de I'EPR est de pouvoir affirmer une guerison de 
cette epilepsie dans un delai relativement court et sans sequelles. 

Or pour elaborer un diagnostic d'EPR, nous avons fait remarquer que le 
modele de base n'etait qu'un modele type de reference qu'il fallait savoir modu- 
ler. En effet, si les cas « purs » d'EPR existent et sont aises a diagnostiquer, pour 
d'autres cas ce ne seront que les combinations de differents facteurs (PR a I'EEG, 
semiologie des crises, etiologie, age de debut des crises) et I'experience qui 
permettront de poser le bon diagnostic, tout en sachant qu'il existe une petite 
proportion (5 %) de cas qui n'est pas a I'abri de nombreuses annees apres la 
guerison de I'EPR de presenter quelques crises tonicocloniques generalisees. 

L'EPR, epilepsie frequente de I'enfant, n'est done pas toujours simple a dia- 
gnostiquer. II faut etre d'autant plus attentif aux differents elements cliniques et 
aux traces EEG qui caracterisent ce syndrome, que I'affirmation de guerison n'est 
pas sans consequences pour le jeune patient et ses parents. II faut savoir que des 
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paroxysmes rolandiques sur un trace EEG ne signent pas a eux seuls une EPR et 
se metier de diagnostiquer comme EPR des epilepsies qui n'en sont pas. L'EPR 
est un syndrome complexe. II leve encore de nombreuses questions auxquelles les 
connaissances actuelles ne nous permettent pas toujours de repondre. 


A retenir 


L'etude de I'EPR peut aussi aider a la comprehension d'autres syndromes epilepti- 
ques et de leurs etiologies. La possibility d'une etiologie de I'EPR qui ne soit pas 
toujours idiopathique (des lesions cerebrales non evolutives ont pu etre constatees 
chez des enfants presentant par ailleurs une EPR [7], de semiologie typique sans 
influence sur le pronostic de guerison), comme I'idee de la transmission genetique 
des paroxysmes rolandiques avec ou sans survenue de crise et celle des conse- 
quences momentanees de la frequence des decharges paroxystiques sur les fonc- 
tions cognitives, restent des sujets d'etudes. 
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Compte tenu de la diversite des epilepsies et des profils de personnes malades, il 
y a toujours des dangers a la presentation de cas. L'histoire de chaque patient ne 
peut etre decrite que d'une maniere synthetique et les choix sont toujours 
reducteurs. 

Notre selection a ete d'autant plus difficile qu'elle a porte sur plus de 
6 000 dossiers de patients, que nous avons pu suivre pendant 10 ans pour 50 % 
d'entre eux et pendant 25 ans et plus pour 30 %. 

Les descriptions electrocliniques presentees rendent compte de I'age auquel 
est survenue la premiere crise d'epilepsie, des evolutions de la maladie, de ses 
consequences sociales et affectives, des difficultes pour I'elaboration des diagnos- 
tics syndromiques et des pronostics ; certaines proposent quelques observations 
d'epilepsies moins connues des professionnels non specialises en epileptologie. 

Les profils de ces malades sont souvent complexes et/ou medicalement 
severes. Ms illustrent les difficultes de la pratique epileptologique. 


Annonce du diagnostic 

— Recemment, des parents nous consultent pour leur enfant age de 3 ans. Ce 
jeune gar^on est suivi par plusieurs neuropediatres et le diagnostic d'un syn- 
drome de Menkes (une epilepsie particulierement severe et de pronostic tres 
reserve) est evoque. 

Au plan clinique, il semble aller mieux qu'au debut de sa maladie, mais son 
comportement agressif s'accentue. Les etablissements scolaires ne souhaitent 
plus I'accepter car il se bagarre avec les autres enfants et il les mord. Nous ten- 
tons de faire comprendre aux parents les liens entre le syndrome presente et les 
troubles psychologiques intercritiques de leur enfant, et leur proposons de rea- 
liser un bilan psychologique et de trouver des orientations adaptees. Le pere 
refuse le bilan categoriquement ainsi que I'idee que son fils ne puisse pas suivre 
une scolarite en milieu ordinaire. II ne nous consultera plus. 

— Madame S. nous consulte pour sa fille alors agee de 1 5 ans. L'anamnese est 
difficile a reconstruire. La jeune F. est nee a 8 mois et demi, fausse jumelle d'une 
soeur qui se porte bien. Elle aurait presente vers 10 mois des convulsions hyper- 
thermiques d'assez longue duree, avec myoclonies, puis deux crises convulsives 
courtes mal decrites a 2 et 6 ans. La maman evoque une consultation en neuro- 
logie pour sa fille vers I'age de 9 ans. Malgre la presence de pointes-ondes a 
I'EEG, la mise sous traitement n'est pas decidee. Les troubles sont considers 
comme passagers, devant s'eteindre a la puberte. 

La fillette a des difficultes pour suivre sa scolarite, demandant sans cesse a I'ensei- 
gnante de repeter. Elle raconte qu'elle ressent parfois un gout metallique dans la 
bouche, suivi de moments de panique, d'angoisse et de la crainte qu'on lui enfonce 
un poignard dans le dos. En recreation, comme dans d'autres circonstances, elle 
plaque son dos contre un mur, pour, dit-elle, echapper a un coup de poignard. 
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Lors de notre premiere consultation, une minute apres le debut de I'EEG, F. signale 
la survenue de ce gout metallique, il y a ensuite perte de contact, elle ne repond 
plus aux questions durant plusieurs minutes avant le retour a la conscience. Sur le 
trace EEG, on observe des ondes lentes de grande amplitude a 1 c/s puis de 2 a 
4 c/s sur I'hemisphere gauche. Quelques minutes apres le retour a la conscience, 
d'importantes anomalies lentes surviennent qui vont persister longtemps sur les 
regions temporales avec une diffusion secondaire aux autres regions. 

Apres I'examen, le diagnostic d'une epilepsie partielle complexe temporale est 
explique a la maman et un traitement antiepileptique est prescrit. Trois jours 
plus tard, des appels telephoniques de la maman nous informent qu'elle desire 
arreter le traitement. 

Deux semaines apres, survient une crise partielle complexe identique aux 
precedentes mais moins forte. Elle se repetera tous les jours et une aggravation 
des troubles neuropsychiques est constatee. La jeune fille ne supporte plus les 
moqueries de ses camarades temoins des manifestations anormales de son com- 
portement. Elle abandonne sa scolarite et demeure chez elle sans sortir. 

Une nouvelle consultation a lieu et un nouvel EEG met en evidence la persis- 
tance d'ondes lentes delta, volontiers paroxystiques bitemporales. Sous reprise 
d'une therapeutique, les n'apparaissent plus qu'une fois par semaine et il per- 
siste a I'EEG quelques pointes-ondes en temporal gauche. L'IRM est normale. Les 
troubles anxieux deviennent encore plus frequents, les phobies plus preoccu- 
pantes. A 18 ans, les crises partielles complexes sont moins manifestes. A I'EEG, 
des ondes lentes paroxystiques delta bitemporales persistent. 

La maman decide alors de consulter en psychiatrie. F. est agee de 18 ans. 
L'epilepsie est mise au second plan et un diagnostic de troubles obsessionnels 
compulsifs est porte, avec une orientation en psychotherapie qui durera 3 ans. 
La maman continue cependant la prescription des antiepileptiques. 

Lorsque la patiente a 22 ans, elle vient seule a une nouvelle consultation. Des 
le debut de I'examen EEG, elle allegue la survenue d'une crise, mais le trace ne 
se modifie en rien. Nous tentons de refaire le point avec elle depuis le debut de 
ses troubles, elle semble ne rien ecouter, ne rien attendre. Elle reviendra en 
consultation seule a 28 ans sans changements, puis sera perdue de vue. Les 
troubles considers des lors comme phobiques avec rejet du diagnostic 
d'epilepsie ne semblaient pas ceder au suivi psychotherapeutique ni aux autres 
traitements medicamenteux qui avaient ete essayes. 


A retenir 


II est parfois tres difficile de faire admettre aux parents un diagnostic d'epilepsie et ses 
consequences, meme en expliquant longuement la semiologie des crises et les resultats 
de I'examen EEG, illustres, quand c'est possible, par I'enregistrement d'une crise. 

Les semiologies des crises partielles complexes, qui peuvent, dans certains cas, pas- 
ser pour des troubles phobiques (et peut-etre le devenir), ne correspondent pas a 
I'image que les families ont d'une epilepsie (laquelle n'est congue qu'a partir des 
manifestations de crises tonicocloniques generalises). La representation de l'epilepsie 
est si fortement associee a une maladie « honteuse » et inquietante, que certains 
patients preferent un autre mot diagnostique comme les TOC ou un nom de maladie 
eponyme meme si la severite medicale de ces derniers leur est expliquee. 
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Pieges du diagnostic 

Le jeune F. est ne sans probleme. Son developpement psychomoteur est bon, 
sans antecedents personnels ni familiaux. A 2 ans et demi, puis a 3 ans, sans 
elevation de la temperature, survient un etat de mal hemiconvulsif a droite, suivi 
d'une hemiplegie de quelques heures. A I'EEG, on observe des ondes lentes 
biposterieures a forte predominance gauche, classiques pour ces manifestations 
et quelques pointes et pointes-ondes en temporal gauche. 

Des crises hemiconvulsives de courte duree se repetent. A I'EEG, des ondes 
lentes et des pointes-ondes permanentes en posterieur gauche sont observees. 
Elies disparaTtront quelques mois plus tard. 

A 4 ans, surviennent des crises hemifaciales typiques a droite et des pointes- 
ondes rolandiques a gauche. A 5 ans, des nouvelles crises hemifaciales survien- 
nent. A I'EEG, on observe des pointes sur tout I'hemisphere gauche. 

De 6 a 14 ans, les crises disparaissent completement, I'EEG ne comporte alors 
que quelques pointes rolandiques, qui vont disparaitre peu de temps apres. Puis 
le trace EEG se normalise. Cette normalisation de I'EEG et I'absence de crises va 
durer 8 ans. La guerison est annoncee. 

Mais a Hans, une nouvelle crise unilateral droite survient, precedee d'une 
adversion de la tete. Le trace EEG met en evidence des pointes temporales gau- 
ches. Les parents signalent que quelques heures avant cette crise, le jeune F. avait 
eu une « grosse contrariete » dont nous n'avons pas exactement connu le contenu. 

Puis des crises partielles complexes surviendront une fois par mois. 
Actuellement ce jeune homme a 20 ans et les crises persistent. 


A retenir 


La survenue de crises hemifaciales et les pointes rolandiques peuvent orienter le 
diagnostic vers une epilepsie a paroxysmes rolandiques. En fait il peut s'agir d'une 
epilepsie a long terme qui s'installe progressivement et reste difficile a controler. 


Erreurs de diagnostic 

Le jeune G. a ete « diagnostique » comme presentant des tics et des moments de 
distraction jusqu'a I'age de 9 ans. II presente alors une absence durant laquelle il 
reste immobile au milieu d'une rue. Les parents prennent peur et consultent. 

L'EEG est typique des absences simples. Les parents ont beaucoup de mal a 
accepter le diagnostic d'epilepsie. Les absences cedent rapidement. A 15 ans, 
I'EEG est normal et le traitement arrete. Ce jeune homme a aujourd'hui 24 ans 
et est toujours libre de crises. II poursuit des etudes superieures. 


A retenir 


Devoir elaborer un « diagnostic differentiel » est frequent en pratique epileptolo- 
gique. Les malades peuvent consulter pour des manifestations critiques tres diverses 
(tics, maux de tete, syncopes, vomissements...), lesquelles ne correspondent pas aux 
semiologies classiques des crises epileptiques. Aussi n'est-il pas toujours evident en 
premiere analyse, sauf a la lumiere de donnees electrocliniques tres signifiantes, d'af- 
firmer ou de refuter un diagnostic d'epilepsie. 
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Diagnostics tardifs 

— En 1999, Mme L., agee de 53 ans, consulte pour des impressions etranges, 
des nausees, et des pertes de contact qui, dit-elle, commencent a la gener. 

L'interrogatoire clinique et un premier EEG permettent d'affirmer le diagnostic 
d'une epilepsie partielle complexe. Un traitement a dose moderee est instaure, 
que la patiente arrete peu de temps apres, car elle presente des reactions oede- 
mateuses et urticariennes (pour lesquelles aucune cause organique apres consul- 
tation specialisee n'est reperee). 

Elle ne revient en consultation que quelques annees plus tard, les troubles 
ayant encore augmente. Apres un long entretien suivi d'un EEG, au moment de 
partir, elle perd subitement le contact, ne repond plus aux questions, son 
regard devient fixe et sa machoire effectue des mouvements de machon- 
nement. Un EEG realise immediatement permet d'observer d'importants signes 
de souffrance (grandes ondes lentes delta) en temporal gauche. La malade met 
15 minutes apres la fin de I'EEG pour retrouver une conscience claire de la situa- 
tion, mais, pour elle, il ne s'est rien passe. En 1999, I'lRM s'averait normale. Une 
nouvelle IRM realisee en 2003 laisse suspecter une sclerose hippocampique 
gauche. 

Sans antecedents familiaux ni personnels, cette patiente est la troisieme d'une 
fratrie de sept enfants. Elle est mariee, a deux grands fils en bonne sante. Elle 
travaille avec son mari dans leur entreprise et conduit son auto regulierement. II 
a ete impossible de savoir quand son epilepsie a debute, sans doute depuis plus 
de 30 ans. Elle dit s'etre habituee a vivre avec ses « malaises » et y avoir habitue 
son entourage. Une de ses employees qui I'accompagne lors d'une consultation 
confirme : « Quand on la voit drole, on I'aide a s'asseoir et on attend que £a 
passe. » Mme L. ne consultera sans doute a nouveau que si son etat s'aggrave 
ou si ses crises deviennent plus handicapantes. Entretemps, elle continuera a 
« s'accommoder » de leur survenue. 

— Madame D. a 60 ans, elle est la troisieme d'une fratrie de six. Elle a cinq 
enfants ages de 24 a 35 ans. Elle a presente il y a quelques mois, sur I'autoroute, 
seule au volant de sa voiture, une crise manifestement tonicoclonique gene- 
ralise, qui a entraine des dommages materiels importants sur sa voiture et une 
hospitalisation en urgence, ce qui I'a decidee a consulter. 

L'interrogatoire permet de retracer son histoire clinique : elle semble avoir pre- 
sente durant une grossesse, il y a 30 ans, les premiers episodes critiques avec des 
idees qui s'imposent et qui sont impossibles a raconter. Son mari dit que, dans 
ces moments, elle devient pale, se sent fatiguee et se met a repeter toujours les 
memes mots difficiles a comprendre. Une IRM met en evidence une petite mal- 
formation veineuse au niveau du thalamus a gauche. Mise sous antiepileptique, 
elle ressent des effets secondaires patents (fatigue, troubles de la vigilance) et 
arrete la medication. 

Une deuxieme crise tonicoclonique survient. Son mari qui y a assiste en decrit 
bien la semiologie, avec morsure de langue et courbatures postcritiques. Un 
autre antiepileptique a doses moderees est prescrit, mais elle ressent a nouveau 
des effets secondaires importants dont une somnolence permanente. A I'EEG, 
on observe des ondes lentes aigues paroxystiques toujours focalisees en tempo- 
ral gauche. 
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Au cours d'une consultation ulterieure (apres adjonction d'un autre antiepi- 
leptique qui a ameliore I'etat clinique) et devant la crispation de la patiente 
quand le mot d'epilepsie est evoque, on apprend que sa mere est decedee de la 
maladie d'Alzheimer (ce que Mme D. pensait avoir) et qu'un de ses freres, 
decede a I'age adulte, presentait une epilepsie severe accompagnee d'un deficit 
mental important. On apprend aussi que depuis quelque temps, les soucis pro- 
fessionnels du couple sont tres preoccupants. Nous evoquons avec elle la possi- 
bility de liens entre les effets adverses attribues aux medicaments et son etat 
anxiodepressif, accentue par les problemes economiques actuels. Mme D. ne 
nous a plus consultes. 

— Madame R. a 55 ans, en debut de menopause, elle consulte pour des 
manifestations qui inquietent son entourage : de longs gemissements qui res- 
semblent a des cris sourds et une vocalisation curieuse. Elle avait ete vue une fois 
en neurologie, 15 ans plus tot. Son EEG avait ete considere comme normal. 

Lors de notre consultation, elle presente une crise avec mouvements incohe- 
rents, vocalisation et confusion durant une minute. A I'EEG, des ondes lentes a 
4-5 c/s sont observees ainsi que des pointes tres lentes en temporal gauche. 
Sous antiepileptique, Mme R. ne presentera que 2 crises breves durant I'annee 
alors que Ton observe toujours des ondes lentes en temporal gauche et une 
seule fois en temporal droit. 

Mme R. travaille en cuisine et, malgre la frequence de ses crises, ne s'est 
brulee qu'une fois. Elle a bien compris le diagnostic, a pose des questions pour 
en savoir plus et observe une conduite compliante qui se poursuit. Une IRM pre- 
conisee est refusee par la patiente. 

Sous une therapeutique medicamenteuse simple, depuis 10 ans, elle ne pre- 
sente plus de crises et s'investit efficacement dans sa vie de famille et son 
emploi. 


A retenir 


Les cas de diagnostics tardifs d'epilepsie sont frequents. Les patients (le plus sou- 
vent des femmes) ont vecu « avec leurs crises » sans chercher a en savoir plus ou 
en ayant peur du diagnostic pressenti. Annonce, ce dernier est refuse ou accepte 
avec une certaine philosophic, parfois comme une « fatalite ». La pratique nous 
apprend combien il est difficile de conn aTtre avec precision le debut de I'epilepsie, 
et la necessite de repeter les EEG (le premier n'etant pas toujours « parlant »). Les 
ressentis des effets adverses des antiepileptiques sont souvent lies au refus du dia- 
gnostic. Ces profils de malades ne peuvent qu'echapper aux etudes epidemiolo- 
giques et aux etudes de suivi. 


Absences simples pas toujours simples 

— A I'age de 5 ans, des absences typiques surviennent chez Melle V. Elies ne 
sont pas considerees comme inquietantes par ses parents durant 2 ans, jusqu'a 
ce qu'elles deviennent plus manifestes. A 7 ans, I'EEG ne montre qu'une seule 
sequence de type « absence » de 3 secondes, mais quelques ondes lentes en 
frontal gauche. Les absences disparaissent avec la mise en route d'un traitement. 
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A I'hyperpnee, lors des EEG qui vont etre realises, est mise en evidence une 
sequence de pointes-ondes generalisees mais non rythmiques. Le traitement, 
pris de fa^on aleatoire, est arrete. A 12 ans, I'etat clinique est toujours satisfai- 
sant. Quelques pointes ondes-generalisees sont observees lors de I'hyperpnee. 

La patiente se marie et, a 25 ans, a une petite fille. Cette derniere va presenter 
vers I'age de 5 ans (done au meme age que sa mere) des absences refractaires 
aux traitements classiques mais qui cederont en partie avec I'adjonction d'Urba- 
nyl®. A I'age de 10 ans, I'EEG de la fillette montre des sequences d'absences 
typiques mais cantonnees aux regions anteromoyennes et, surtout, de nombreu- 
ses sequences d'ondes lentes tres amples a 3 c/s bilaterales, volontiers asynchro- 
nes, predominant sur les regions posteromoyennes ou temporales avec un 
maximum gauche. L'IRM est normale. 

La famille part s'installer dans une autre region fran^aise et cette petite fille 
sera suivie pour une epilepsie « cryptogenique » . 

— Madame C. presente les antecedents suivants : a I'age de 2 ans et demi, 
survient une crise convulsive precedee par des vomissements. Elle est nee nor- 
malement, le developpement psychomoteur est bon. Elle a un frere de 10 ans 
en bonne sante. Un oncle paternel est epileptique. 

A 3 ans et a 5 ans, les EEG mettent en evidence de breves sequences de poin- 
tes-ondes generalisees. A 6 ans et demi, les absences simples sont typiques avec 
les classiques sequences de pointes-ondes a 3 c/s. A 7 ans apparaissent a I'EEG 
de nombreuses pointes lentes en rolandique bas sur I'hemisphere droit et les 
pointes-ondes generalisees disparaissent. 

Sa scolarite qui etait tres bonne chute rapidement et une enuresie nocturne 
s'installe. Six mois plus tard, a I'EEG, les pointes rolandiques sont plus nombreu- 
ses, elles deviennent birolandiques de fa^on asynchrone. Six mois encore plus 
tard, il n'y a toujours pas d'absences mais des pointes breves en rolandique haut 
sur I'hemisphere droit sont observees. 

A 9 ans et 10 ans, son etat clinique est satisfaisant, les pointes rolandiques dis- 
paraissent alors que le traitement est souvent oublie. Nous decidons alors avec 
ses parents (la fillette a 1 1 ans) d'arreter le traitement bien que sur I'EEG, a I'hy- 
perpnee, de breves sequences de pointes-ondes generalisees sans absences clini- 
ques apparaissent. 

A 12 ans, son etat clinique est toujours bon et ses resultats scolaires (en 6 e ) se 
sont nettement ameliores. Jusqu'a 24 ans, son etat clinique restera satisfaisant et 
I'EEG mettra en evidence des ondes lentes parfois a composantes paroxystiques 
bitemporales a predominance gauche. Par ailleurs, la patiente trouve un emploi 
de secretaire, se marie et a un enfant. Actuellement agee de 35 ans, elle ne pre- 
sente toujours plus de manifestations critiques. 

Son fils, au meme age qu'elle, va presenter des absences simples typiques a 
I'EEG, avec des pointes rolandiques basses a droite. Sous traitement, les absen- 
ces vont disparaitre rapidement. 

— Des absences simples surviennent chez la jeune L., vers I'age de 5 ans. Elles 
cedent rapidement au traitement. Cependant, a I'EEG, des pointes ondes appa- 
raissent a la stimulation lumineuse intermittente. Le traitement est arrete, sans 
reapparition des absences durant 6 mois, mais des crises conscientes avec mani- 
festations toniques generalisees spectaculaires (en opistotonos) surviennent. 
L'IRM est normale comme I'examen neurologique. 
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II est difficile de savoir dans quelle mesure ces dernieres manifestations sont 
de la serie epileptique ou nevrotique. Cette petite jeune fille traverse une crise 
psychologique d'adolescence accentuee par des frequentations hasardeuses, 
une chute des resultats scolaires est observee. Le traitement sera repris car la 
persistance d'importantes anomalies a la stimulation lumineuse intermittente 
font craindre la survenue ulterieure de crises tonicocloniques generalises. 

Actuellement L. a 20 ans, son etat clinique est tres satisfaisant, la photosensi- 
bilite a disparu. Son traitement est arrete et elle mene des etudes superieures. 



Les aspects genetiques de I'epilepsie absence simple chez les meres et leurs enfants 
(gargon comme fille), les resistances aux therapeutiques classiques, les traces EEG 
qui, outre les caracteres des absences simples, peuvent comporter des anomalies 
lentes plus ou moins focalisees comme (et c'est tres rare) des paroxysmes rolandi- 
ques typiques nombreux et des pointes-ondes a la stimulation lumineuse intermit- 
tente, sont illustrates de tableaux complexes. Le suivi de devolution du syndrome, 
par la repetition des EEG, dobservation renouvelee des differents signes cliniques 
mais aussi la prise en compte des antecedents familiaux, bouscule souvent leurs 
descriptions theoriques. 


Evolutions du syndrome de West 

— Mme F. presente un syndrome de West en principe de pronostic defavorable. 
Sous corticotherapie suivie d'un traitement antiepileptique, son etat se norma- 
lise. Apres une scolarite en milieu ordinaire, la patiente accedera a une fonction 
d'employee de bureau. Elle a aujourd'hui 35 ans, est mariee et a un enfant 
sans probleme. Mais au moindre amenagement du traitement (ce qui a ete fait 
pour permettre la prise de pilule), des crises partielles motrices nombreuses se 
manifestent. 

— Deux jumeaux dizygotes, au meme age, a 8 jours d'intervalle, presentent 
des spasmes en flexion. L'un reagit bien au Sabril®, pour I'autre, la prescription de 
dACTH, apres echec du Sabril®, permet d'observer une amelioration. Des deficits 
neuropsychologiques seront mis en evidence pour les deux jumeaux, mais a dIRM 
les lesions semblent plus importantes pour celui qui a mieux reagi au Sabril®. 

L'un des jumeaux presente aujourd'hui une epilepsie partielle, dautre un 
syndrome de Lennox-Gastaut. 



Le syndrome de West est une epilepsie bien particuliere qui apparaTt avant I'age de 
1 ans puis laisse place a une nouvelle epilepsie. II est secondaire a une atteinte 
inflammatoire du cerveau d'origine non connue, ce qui explique la reponse au trai- 
tement par dACTH. II serait judicieux de le classer dans les encephalites qui evo- 
luent vers une epilepsie avec le plus souvent des retards neuropsychologiques. 
Cependant des evolutions plus favorables que celles que don pouvait craindre peu- 
vent etre observees, ce qui conduit certains neurologues a penser que certains 
West peuvent etre idiopathiques. 
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Convulsions neonatales familiales 

— A I'age de 40 ans, 30 ans apres la guerison d'une epilepsie a paroxysmes 
rolandiques, Mme M. presente une crise tonicoclonique generalisee, un diman- 
che matin a son domicile. L'EEG est normal, nous ne prescrivons pas de traite- 
ment. Un an plus tard surviennent deux nouvelles crises de meme type, dans 
des conditions socialement genantes, ce qui justifie la mise sous therapeutique 
classique. Elle est la premiere de trois filles ayant toutes les trois presente des 
convulsions neonatales familiales benignes (presentes aussi chez le pere et le 
grand-pere paternel). La derniere est indemne, elle s'est mariee et a cinq enfants 
sans probleme. La seconde est decedee a 6 mois un matin, sans raisons 
apparentes. 

— Deux soeurs ont presente des convulsions familiales neonatales benignes 
(retrouvees chez le pere). Chez I'aTnee, actuellement agee de 50 ans, vont surve- 
nir a 8 et 9 ans deux episodes de troubles de la parole, durant quelques minu- 
tes. A I'EEG, on observe des paroxysmes rolandiques. Aucune manifestation n'est 
plus constatee depuis. La seconde presente une epilepsie a paroxysmes rolandi- 
ques typiques qui guerit a I'age de 10 ans avec arret du traitement. A 14 ans, 
surviennent des crises tonicocloniques generalises. L'EEG ne comporte alors pas 
de paroxysmes. Le traitement est repris, les crises persistent mais seront rares. A 
38 ans, un dimanche matin, elle est retrouvee inanimee dans la salle de bain par 
son fils age de 1 1 ans, lequel prepare par ses parents a I'eventualite des crises 
appelle le Samu. Elle est depuis 10 ans en coma vegetatif. 


A retenir 


Les observations de convulsions neonatales familiales benignes sont rares dans les 
publications. Nous ne connaissons qu'une seule etude, japonaise [1], sur deux cas 
d'une meme famille qui, par la suite, ont presente une epilepsie a paroxysmes 
rolandiques guerie avec un suivi jusqu'a I'age de 18 ans. 

Ces convulsions sont considerees comme genetiques et a transmission mende- 
lienne. Dans nos observations [2], les 4 femmes des 2 families ont presente une 
epilepsie a paroxysmes rolandiques. Les 10 enfants issus de ces femmes, actuelle- 
ment ages de 14 a 24 ans, n'ont pas presente de convulsions neonatales et sont 
indemnes d'epilepsie. La transmission mendelienne n'est done pas ici observable. 
Ces exemples demontrent que des « exceptions » peuvent confirmer des regies, et 
mettent en evidence tout I'interet des anamneses familiales et du long suivi des 
malades et de leurs descendants. 


Un long vecu d'epilepsie 

M. D. est I'aTne de quatre enfants sans problemes et sans antecedents familiaux 
reperes. A 1 3 ans, il presente une premiere crise avec impression d'etouffer, cya- 
nose, automatisme de machonnement. II entend, mais ne peut repondre que 
par gestes. Ces crises, qui durent une minute environ, se repetent et deviennent 
tres nombreuses. A I'EEG, on observe des ondes lentes anormales biposterieures. 

Ses parents se « raccrochent » au diagnostic de spasmophilie qui leur a ete donne 
et refusent celui d'epilepsie. Des troubles du comportement et des manifestations 
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agressives y compris envers les membres de sa famille vont faire evoluer le point de 
vue des parents et une hospitalisation en urgence a la suite d'une crise plus mani- 
feste leurfera accepter le diagnostic d'epilepsie. 

Les crises sont de plus en plus nombreuses. Les EEG repetes mettent en evi- 
dence un foyer de pointes en temporal. Le traitement instaure n'a que peu d'ef- 
fets sur la frequence des crises, diminuant seulement leur duree et attenuant leur 
semiologie. 

A 19 ans, M. D. presente des crises plus longues et toujours nombreuses. Au 
cours de I'une d'entre elles, alors que qu'il est seul au volant de sa voiture, M. D. 
sent venir une crise, mais, comme il le racontera plus tard, pour eviter que quel- 
qu'un de son village s'en aper^oive, il cherche a regagner sa maison, perd le 
controle de son vehicule, monte sur le trottoir, et blesse deux passants. M. D. et 
sa famille auront beaucoup de mal a vivre cet evenement et ses consequences. 

Nous tentons alors de le convaincre de I'interet qu'il aurait a tenter des inves- 
tigations complementaires en vue d'une intervention neurochirurgicale. II 
accepte et est opere d'une sclerose hippocampique et de la face interne tempo- 
rale droite. II semble aller mieux et part vivre a I'etranger, pretextant des rela- 
tions difficiles avec son pere. 

II arrete son traitement de lui-meme et lorsque nous le revoyons quelques 
annees plus tard, il precise qu'il presente de temps en temps des « malaises », les- 
quels ne le genent pas beaucoup dans ses activites quotidiennes. Mais par deux 
fois apres un long voyage, de retour en France, il presente une crise tonicoclonique 
generalisee. Des lors, il suivra son traitement tres regulierement. M. D. a actuelle- 
ment 57 ans. II s'est marie et semble avoir organise sa vie de fagon satisfaisante. 


A retenir 


Les etudes de suivi apres intervention neurochirurgicale depassant les 3 ou 4 ans 
sont encore rares. Elles seraient cependant utiles pour enrichir nos connaissances 
medicales. 

Parmi les causes d'accident lors de la conduite automobile, la crainte du juge- 
ment des autres peut entraTner a une prise de risques a consequences. 


Libre de crises apres une epilepsie preoccupante 

— Mme M., actuellement agee de 48 ans, a presente a la naissance une souf- 
france cerebrale, puis a 2 ans et demi un etat de mal hemiconvulsif gauche de 
plusieurs heures. Examinee 7 jours plus tard, des signes de souffrance importants 
controlateraux classiques sont observes a I'EEG. Elle n'est pas mise sous traite- 
ment. De nouveaux etats de mal hemiconvulsifs gauches d'une demi-heure sur- 
viendront a I'age de 6 et 9 ans. II n'y a toujours pas de traitement, I'installation 
d'une epilepsie au long cours n'etant pas retenue. 

A I'age de 10 ans, I'EEG met en evidence des pointes-ondes en temporal droit. 
Un retard scolaire et des difficultes d'apprentissage sont alors observes. 

Une premiere crise partielle complexe de semiologie temporale survient a I'age 
de 14 ans et des crises de meme type se repeteront frequemment. Elle est mise sous 
traitement antiepileptique sans succes malgre I'essai de nombreuses molecules. 
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Elle se marie et a une petite fille. Au cours d'une de ses crises, lesquelles sont 
tres frequentes, elle laisse tomber son bebe (sans consequences pour I'enfant), 
ce qui I'oblige a devoir s'entourer de nombreuses precautions et a abandonner 
ses activites professionnelles. 

A 42 ans, nous tentons une autre association de medicaments. Les crises ces- 
sent alors completement. Seules de breves auras a type d'angoisse se manifestent 
parfois, lesquelles ne sont pas considerees par la patiente comme etant de la serie 
epileptique. Mme M. est libre de « crise » depuis 7 ans et a repris son travail. 

— Des pertes de contact qualifies d'absences surviennent chez Mme F., sans 
antecedents personnels, a I'age de 6 ans. Elies se repeteront jusqu'a 50 fois par 
jour. Les EEG mettent en evidence des bouffees de pointes-ondes classiques a 
3,5 c/s, generalises et bisynchrones. L'attention est attiree sur ('hemisphere gau- 
che en temporal avec predominance de pointes-ondes et quelques ondes lentes. 

A I'age de 9 ans, une crise tonicoclonique survient. Puis les crises vont etre de 
duree plus longue avec une semiologie de crises partielles complexes. Orientee 
vers une classe de perfectionnement a 1 1 ans, elle fera une tentative d'autolyse 
a 1 8 ans, les parents de son fiance refusant tout mariage avec « une epilep- 
tique », qui de plus a une de ses soeurs suivie en psychiatrie. 

Par la suite la patiente, depressive, adopte une conduite therapeutique peu 
observante. A 22 ans, elle arrete la therapeutique medicamenteuse. Surviennent 
alors des crises tonicocloniques generalises qui la decident a se traiter de 
maniere reguliere. Elle se marie et met au monde deux enfants en excellente 
sante. Aujourd'hui, elle est libre de crises et fait des projets d'avenir. 


A retenir 


II n'est pas toujours simple d'elaborer des pronostics et de prevoir devolution d'une 
epilepsie. Parfois, des syndromes, que I'on peut a leur debut considerer comme 
severes, vont avec le temps devenir moins preoccupants medicalement et moins 
handicapants qu'on pouvait le pronostiquer. S'il est rassurant de penser que ces 
ameliorations sont dues au fait que I'on a prescrit un traitement antiepileptique 
efficace, il faut aussi admettre que d'autres facteurs peuvent intervenir. 


Le choix de ne pas traiter son epilepsie 

Melle A. est agee de 23 ans. Elle presente des crises partielles complexes fre- 
quentes depuis un « certain temps », confirmees par les donnees EEG, mais il est 
difficile de reconstituer avec precision I'histoire clinique. Elle prefere ne pas se 
soigner et ne plus faire realiser d'EEG. 

Trois ans apres la derniere consultation, elle reprend un rendez-vous mais seu- 
lement pour une demande d'accompagnement psychologique. Cette jeune 
femme poursuit des etudes superieures et occupe un poste a responsabilites. 



II n'est pas rare d'observer des patients epileptiques, dont les crises ne sont pas 
trop genantes (par exemple survenant surtout au domicile), pas tres frequentes et 




1 2. Presentation de cas 


87 


de semiologie discrete non indentifiable comme etant de I'epilepsie par des tiers 
non inities, qui preferent ne pas se soigner. II n'est pas rare non plus que les 
patients ayant une perception tres negative des antiepileptiques et de leurs even- 
tuels effets secondaires s'opposent avec une resistance forte a tout traitement 
medicamenteux. 

De surcroTt, pour quelques patients, les crises d'epilepsie sont considerees 
comme etant d'origine psychique (traumatismes psychiques, conflits dans la petite 
enfance). La medecine « organique » et les medicaments sont critiques, les IRM 
sont refusees, seule I'orientation vers une psychotherapie est acceptee. 


Impact des questions genetiques 

Dans une famille, trois soeurs presentent une epilepsie myoclonique juvenile. La 
seconde nous consulte tardivement, essentiellement pour des difficultes a 
s'orienter dans I'espace et a retrouver son chemin. Elle parle peu de son epi- 
lepsie et semble surtout affectee par la reussite de la vie affective de sa soeur 
ainee, qui s'est mariee et attend un bebe. Cette derniere nous consulte a son 
tour pour connaitre les eventuels risques pour sa grossesse et le bebe a naitre. 
Elle presente les memes crises que sa soeur depuis 7 ans, sans juger bon de se 
soigner. L'EEG ne laisse pas de doutes quant au diagnostic et la necessite d'un 
traitement. Apres la survenue d'une crise motrice generalisee en discotheque, la 
plus jeune des trois soeurs accepte elle aussi une consultation et un EEG. Ce der- 
nier confirmera le meme diagnostic que chez ses deux ainees, qu'elle refuse, 
ainsi que la prise d'un traitement. 

Par Internet, ces jeunes femmes apprennent qu'une recherche est menee afin 
de mieux apprehender les aspects genetiques des epilepsies. Elies decident d'y 
participer et comme il est demande des prises de sang aux membres de leur 
famille, elles en parlent a leurs parents. La reaction du pere est un refus 
immediat. La famille apprend alors que ce dernier a presente une epilepsie dont 
il ne veut plus entendre parler. 


A retenir 


L'etude des antecedents familiaux souleve souvent des questions dont I'impact 
peut creer de lourds conflits familiaux. L'epilepsie est encore cachee dans les 
families, et ce encore plus souvent quand ce sont les hommes qui en sont atteints. 


Trois spina-bifida dans deux families 

— Mme K. a presente des « absences », mal decrites, a partir de Page de 5 ans. 
A Hans, une premiere crise tonicoclonique generalisee survient. Sous traite- 
ment antiepileptique a posologies moderees, les crises sont rares, facilities par 
quelques irregularites therapeutiques. 

Elle se marie et, a I'age de 28 ans, accouche d'un premier enfant sans pro- 
blemes. Au troisieme mois d'une deuxieme grossesse, 2 ans plus tard, I'echo- 
graphie permet de deceler un spina-bifida et un avortement therapeutique est 
realise. 




88 


Soigner les epilepsies 


Un an plus tard, une troisieme grossesse est envisagee. Nous proposons de 
remplacer la therapeutique par une autre, mais la patiente prefere poursuivre 
I'ancienne. La grossesse se passe sans probleme et I'enfant nait en bonne sante. 
II a aujourd'hui 4 ans et se porte toujours aussi bien que le premier. 

— MmeV. presente des crises partielles complexes pharmacoresistantes et 
une deficience intellectuelle moderee. Elle n'est pas observante sauf pour les 
anxiolytiques, qui sont presents en association aux antiepileptiques. 

Chez cette jeune femme comme chez sa mere, on observe une polydactylie 
(six doigts a chaque main). En CAT, elle rencontre un jeune homme (pour lequel 
nous n'avons pas d'informations concernant les antecedents personnels et fami- 
liaux, mais savons qu'il presente des deficiences cognitives). Elle se marie et a 
22 ans accouche d'un premier enfant porteur d'un spina-bifida (lequel n'aurait 
pas pu etre decele a I'examen echographique). II decedera peu de temps apres 
la naissance. 

Deux ans plus tard, Mme V. est a nouveau enceinte, sa grossesse est tres sur- 
veillee. Un spina-bifida est repere a I'echographie. Elle demandera un avorte- 
ment therapeutique. 


A retenir 


Les malformations majeures des enfants nes de mere epileptique, et plus particulie- 
rement les spina-bifida, interrogent encore aujourd'hui sur le role teratogene 
majeur que I'on tend a faire porter a certains antiepileptiques, et ce d'autant qu'ils 
peuvent survenir pour des femmes prenant des therapeutiques differentes. 

Outre les aspects humains que posent ces problemes, ils levent des aspects juri- 
diques auxquels les medecins, principalement les gyneco-obstetriciens, sont de 
plus en plus souvent confrontes. 


Deux jeunes epileptiques en souffrance 

— Les parents de G., alors age de 8 ans, nous consultent parce que, outre la sur- 
venue de crises epileptiques, G. est juge « difficile a vivre et pose des problemes 
de scolarite ». 

G. se presente comme un enfant bavard, interpellant facilement les adultes, 
emettant un jugement critique sur de nombreux sujets avec un serieux « d'adulte » 
et un vocabulaire tres chatie. Les resultats des tests permettent de conclure a des 
capacites intellectuelles superieures a celles des enfants de son age tant pour les 
scores obtenus aux tests verbaux qu'aux tests de performance (Ql a 1 25). Les tests 
projectifs de psychologie clinique (dont le test de Rorschach) revelent une angoisse 
profonde et un conflit latent avec le pere. Ce dernier accepte mal I'epilepsie de 
son fils et I'attitude laxiste de son epouse. Apres quelques entretiens psychologi- 
ques, G. se « detend », mais I'ecole lui semble tout autant une perte de temps 
qu'un lieu d'ennui profond. Les jeunes de son age sont pour lui peu interessants et 
ses parents ne le comprennent pas. 

Nous expliquons a son pere que I'amelioration du comportement de G. ne se 
fera pas rapidement, qu'il sera necessaire qu'en tant que parents, avec sa 
femme, ils participent a ce travail et tentent d'engager avec G. un autre type de 
communication, qui ne soit pas fonde sur les seuls resultats scolaires. 
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G. est perdu de vue durant 10 ans. Puis sa grand-mere prend contact avec 
nous pour parler de ses craintes quant au comportement de son petit-fils, 
d'autant qu'entretemps, ses parents se sont separes. G. va mal. II manifeste des 
comportements violents, ne poursuit plus de scolarite, est suivi en psychiatrie. La 
grand-mere nous explique aussi qu'elle presente depuis son adolescence une 
epilepsie et qu'elle se sent coupable vis-a-vis de son petit-fils. Elle demande que 
nous revoyions G., ses parents acceptant mais sans grande conviction. 

Lors de la consultation, nous sommes surpris des changements de G. II est 
replie sur lui-meme, distant, crispe. II a fortement grossi. II ne sort pas de chez 
lui, n'a aucune activite. Les resultats aux tests menes indiquent une chute parti- 
culierement importante (chute du Ql de 125 a 65). 

G. raconte ses souffrances avec une emotion non dissimulee. Nous proposons 
de nouvelles orientations pour une vie sociale et educationnelle. Elies ne sont 
pas retenues par la maman et nous n'avons pas revu ce jeune homme. Quelques 
annees plus tard, nous apprendrons qu'il est interne etant considere comme 
dangereux pour lui-meme et pour autrui. 

— F., enfant unique, presente des absences atypiques frequentes a depart focal 
depuis I'age de 10 ans. L'IRM est normale. Sa scolarite est tres moyenne. Les 
parents se sentent demunis devant ce jeune adolescent qui ne parle que tres peu, 
ne s'interesse pas au monde qui I'entoure. Le pere raconte (devant son fils) que, 
par deux fois, il avait eu a secourir un epileptique dont I'un avait mis volontaire- 
ment le feu a son appartement et I'autre etait decede apres une crise. F. ne dit 
rien, repond par peu de mots aux questions, adopte un comportement poli et 
distant. Les resultats des tests indiquent un developpement cognitif normal (Ql a 
100). Sous antiepileptiques, les crises deviennent plus rares et peu manifestes. 

Lors d'un entretien ulterieur, la maman demande a nous parler seule. Nous 
proposons a F. pour attendre d'utiliser s'il en a envie un tableau avec des grandes 
feuilles de papier et de gros marqueurs de couleur ou de lire un livre que nous lui 
donnons. La maman nous raconte ses problemes de couple et insiste sur I'attitude 
de son mari, qui fait de I'epilepsie de son fils un drame permanent. De retour 
avec F., nous voyons qu'il a dessine sur toute la feuille du tableau une cour d'ecole 
avec des enfants qui pendent un autre enfant en presence d'un professeur. Nous 
lui demandons de nous en dire davantage et nous nous heurtons a son mutisme. 

Comme nous I'avions propose aux parents, pensant qu'il fallait pendant un 
temps I'eloigner des conflits familiaux, F. est entre dans un etablissement spe- 
cialise pour jeunes epileptiques. Actuellement age de 19 ans, il vit chez sa 
maman, ses parents ont divorce. Une structure d'accueil est recherchee pour ce 
jeune adulte. 


A retenir 


La souffrance exprimee par certains jeunes epileptiques n'est malheureusement pas 
celle de cas isoles. Les moyens pour les aider demandent a la fois connaissances, 
experience et temps. Les orientations en pedopsychiatrie, comme du reste en psy- 
chiatrie pour les adultes, n'apportent pas, en general, les ameliorations attendues. Les 
relations entre epilepsies et troubles psychopathologiques ne sont pas assez prises en 
compte par manque de referents pour I'analyse et surtout pour un suivi specialise. 
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Les consequences de I'education et du climat familial sont peu etudiees. S'arreter a 
I'epilepsie et a la survenue de crises, comme n'avoir qu'une approche psychiatrique, 
limite les possibility de strategies therapeutiques globales et, parfois meme, laisse les 
difficultes s'accroTtre et les handicaps se surajouter. Ce domaine d'investigations 
essentiel pour nous, au vue de la frequence des sujets en souffrance, doit etre appro- 
fondi, ce qui ne peut se realiser qu'en equipe pluridisciplinaire. 


Reflexions a partir des observations presentees 

Les cas preserves sont illustrates de la complexity des epilepsies, de la disparite 
des profils des patients et des difficultes de la communication entre le medecin, 
son patient et sa famille. 

Les « histoires vraies » qui ont ete racontees presentent de nombreux aspects 
proches des problemes retrouves dans d'autres maladies chroniques handica- 
pantes. Mais les epilepsies plus encore que ces dernieres sont source de malen- 
tendus, au sens propre et figure. 

L'espoir et la croyance dans les « progres scientifiques » de la part des patients 
et de leur famille sont tels qu'ils accroissent d'une part le sentiment de desarroi 
du medecin lorsqu'il se sent impuissant a guerir et d'autre part la deception 
douloureuse des interesses qui peut se transformer ou revetir des comporte- 
ments d'opposition, de fuite, voire d'agressivite. 

II faut insister sur les consequences pathologiques que certaines epilepsies peu- 
vent entrainer chez les parents, principalement chez les meres. N'arrivant plus a 
gerer la situation et les conflits familiaux que I'epilepsie engendre, elles deve- 
loppent des troubles anxiodepressifs parfois envahissants. L'accompagnement 
des parents quand I'epilepsie de leur enfant est severe et complexe est une 
necessite. Malheureusement il n'est pas suffisamment organise avec des profes- 
sionnels formes a ce suivi. 

Dans les cas ou les deficiences cognitives et les fragilites psychiques de I'enfant 
ne sont prises en compte qu'au travers de la maladie epileptique et ne sont pas 
traitees en tant que telles et le plus precocement possible (souvent parce que les 
parents redoutent d'avoir a concevoir qu'il peut y avoir deficiences mentales 
independamment de la survenue des crises mais consecutives a des lesions cer- 
ebrales), revolution de I'epilepsie et du sujet risque d'etre tres pejorative. 

L' experience de la pratique epileptologique conduit a devoir se distancier des 
schemas theoriques, qui sont souvent reducteurs, et a se rappeler qu'un meme 
syndrome peut evoluer differemment et parfois de fa^on inattendue. 
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Epilepsies et procreation 


Si nous utilisons le terme de procreation, c'est parce que le theme depasse celui 
des grossesses, done de la femme seule, mais a trait aux deux geniteurs. 

Nous sommes, et ce depuis de longues annees, interpelles par nos malades 
pour connaTtre les risques concernant les enfants qu'ils souhaitent mettre au 
monde. Cette question, depuis les annees 1960, continue a faire I'objet d'un nom- 
bre tres important de publications, colloques, projets de recherches, d'autant que 
les medicaments antiepileptiques sont incrimines et que par consequent les labo- 
ratoires pharmaceutiques sont impliques. 


Difficulties methodologiques 

Les recherches qui portent sur les sujets humains doivent toujours affronter de 
nombreuses difficultes methodologiques, qu'il faut savoir, si ce n'est maitriser, 
au moins prendre en compte pour ^interpretation des resultats. 

^importance des enjeux de I'etude des grossesses des meres epileptiques sup- 
pose de mettre en relation des donnees fiables et exhaustives. Or si la connais- 
sance de I'epilepsie, de ses causes, de son evolution, de la frequence des crises, 
de leurs semiologies, des differentes prescriptions medicamenteuses... manque 
parfois de precisions, les informations sur les antecedents familiaux sont le plus 
souvent limitees car meconnues des patients eux-memes. 

Le peu de connaissances que I'on a souvent sur I'etat de sante du futur pere, 
dont il n'est pas toujours assure qu'il soit le geniteur, s'ajoute a ces difficultes 
methodologiques. 

Enfin, il faut pouvoir suivre la patiente et son enfant pendant plusieurs annees 
apres la naissance pour s'assurer de I'etat de sante de ce dernier, et ce suivi n'est 
pas toujours possible. 

Les recherches menees dans ce domaine sont plus souvent fondees sur des 
questionnaires adresses a des centres differents car il est indispensable de pou- 
voir travailler sur des populations suffisamment importantes en nombre pour 
valider les resultats. Ces etudes multicentriques impliquent que les equipes aient 
soit recueilli toutes les donnees selon les memes criteres, soit le personnel pour 
les rechercher, ce qui n'est pas toujours possible. En outre les protocoles doi- 
vent, pour une meme femme, etre remplis par plusieurs specialistes, neurologue, 
gynecologue, obstetricien, pediatre..., au long de la grossesse, de son evolution 
et du suivi de I'enfant ne. II s'agit done d'etudes lourdes a mener, longues et 
couteuses. 

Principaux resultats des recherches 

Depuis les annees 1980, nous nous sommes investis dans ce theme d'etude et 
avons dans differentes publications tente de participer a I'avancement des 
connaissances. 
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Nous avons ete de ceux qui ont etudie les descendances de peres epileptiques 
(rarement pris en compte dans les etudes), les rangs de grossesses et le suivi de 
plusieurs generations, lequel nous a ete permis par un long suivi de nos malades. 

Plus recemment nous avons, durant un temps, participe a une etude multi- 
centrique internationale (EURAP), dont les resultats (assez decevants par rapport 
a I'ampleur et aux moyens mis en oeuvre dans ce projet) ont ete presentes au 
26 e Congres international de Paris en aout-septembre 2006. 

La synthese des donnees connues aujourd'hui peut se presentee ainsi : 

■ on estime a 5 000 le nombre de grossesses de femmes epileptiques par annee, 
dont 92 a 96 % de grossesses sans problemes [1 ] ; 

■ dans les antecedents familiaux des personnes avec epilepsie, il est retrouve, dans 
1 0 a 1 5 % des cas, des parents ayant eux-memes presente une epilepsie, sou- 
vent une epilepsie benigne [2] ; 

■ le risque de malformations congenitales majeures et mineures chez le foetus est 
de 2 a 3 fois celui de la population generate. Ce risque suppose un suivi rigou- 
reux au plan neurologique et gyneco-obstetrique, tenant compte des resultats 
des examens echographiques. II faut savoir en parler aux malades, repondre a 
leurs questions, leur preciser que I'accompagnement medical doit commencer 
au moment du desir de grossesse et non lorsque la femme est enceinte depuis 
quelques mois (les premieres semaines de grossesse sont decisives pour la 
« construction » du foetus). Dans I'etude [3] que nous avons menee en 
1985-1986, sur 1 057 grossesses issues de 429 femmes epileptiques suivies, 
nous avons retrouve les memes resultats que dans la litterature pour les mal- 
formations congenitales majeures et mineures. Une autre etude en 1997 [4] 
nous a conduits a elaborer des hypotheses sur I'incidence des risques aug- 
mentee en cas de probleme lors d'une grossesse anterieure, le rang de gestite 
pouvant etre un facteur predictif des risques ; 

■ les types de malformations majeures chez les enfants nes sont assez constants. 
Ce sont surtout : des fentes labiales ou labiopalatines (lesquelles semblent 
moins frequentes aujourd'hui qu'il y a quelques annees et sont facilement 
operees, ce qui les rend moins handicapantes), des malformations cardiaques 
(qui de nos jours beneficient de pratiques chirurgicales efficaces) et des non- 
fermetures du tube neural (les spina-bifida occulta ou operta), qui restent des 
malformations aux consequences severes ; 

■ on releve une frequence plus importante que dans la population tout-venant 
d 'avortements spontanes (difficiles a denombrer) et de mort-nes (y compris 
lorsque le geniteur est epileptique et la femme indemne) ; 

■ plus rares sont les recherches sur le devenir a long terme des enfants nes de 
mere ou pere epileptique et sur leurs propres descendants. Or il n'est pas 
exceptionnel d'observer, nous I'avons prouve dans nos etudes [3], que chez 
un enfant ne sans problemes, on peut des annees plus tard decouvrir une 
malformation jusqu'alors ignoree. De meme une epilepsie peut, en sautant 
une generation, survenir chez des enfants dont les parents sont indemnes, 
mais dont un de leurs grands-parents est atteint ; 

■ les causes des malformations des foetus sont multifactorielles. Si les antiepilep- 
tiques, et plus particulierement certains d'entre eux, comme le valproate de 
sodium, sont incrimines, d'autant plus que d'autres medicaments leur sont 
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associes et ce depuis une longue periode, il est probable, bien que la litte- 
rature actuelle les minimise, qu'il existe aussi des facteurs genetiquement 
determines en relation avec les syndromes epileptiques ou ayant d'autres 
expressions pathologiques, anomalies metaboliques, deficits vitaminiques... 
La complexite et le nombre de facteurs intervenants, dont certains sont diffici- 
lement reperables, incitent, une fois encore, a evaluer chaque cas a partir 
d'une connaissance la plus complete possible de son histoire clinique person- 
nel^ et familiale. 


A retenir 


Bien surveillees, considerees comme des « grossesses a risques », et avec une 
conduite therapeutique adaptee (dont la supplementation en acide folique), la 
grande majorite des grossesses des femmes epileptiques se deroulent bien et les 
enfants naissent sans problemes specifiques. En general, les antiepileptiques ne 
sont pas arretes lors des grossesses pour eviter le risque de consequences des crises 
sur le foetus, mais leur choix et leur prescription peuvent etre revus. 


Questions des patients 

Bien plus que I'idee de I'eventualite de malformations chez I'enfant a naitre, la 
crainte premiere des futurs parents et celle de leur famille a trait a la transmission 
de I'epilepsie chez leurs descendants. Cette crainte est alimentee par une repre- 
sentation sociale encore tres vivace dans le public et chez les malades : celle de 
I'heredite. Cette image de I'heredite et celle, plus ancienne, de la tare, sont 
d'une certaine maniere, comme nous I'avons deja evoque, renforcees par la 
notion actuelle tres diffusee de « genetique », que I'opinion publique assimile a 
la transmission des maladies des parents aux enfants, done difference mal de 
I'idee d'heredite. 

Dans les discours medicaux, les deux mots « epilepsie » et « heredite » ont ete 
longtemps associes, et parfois le sont encore sans etre suffisamment accompa- 
gnes d'explications : « L'heredite de I'epilepsie est multifactorielle. Sur un plan 
genetique, il n'y a pas de fosse entre les epilepsies generalises et les epilepsies 
partielles, les epilepsies idiopathiques, ou le facteur constitutionnel predomine, 
et les epilepsies symptomatiques, dans lesquelles les facteurs acquis sont au pre- 
mier plan. [5] » 

La question de Yallaitement est souvent posee. En regie generale, il est consi- 
der que I'allaitement n'est pas incompatible, tout en sachant que des « traces » 
de medicaments antiepileptiques peuvent se retrouver dans le lait maternel. 

II n'y a pas que la grossesse (la preparation et le travail au cours de I'accou- 
chement ne justifient pas, en general, de precautions particulars) et I'etat de 
I'enfant ne qui peuvent etre preoccupants pour les professionnels de la sante. II 
faut aussi tenir compte des profils des futures meres pour preparer /' organisation 
de la vie quotidienne et des soins aux bebes. Des conseils peuvent etre donnes 
pour eviter au maximum en cas de survenue d'une crise de la maman les risques 
pris avec un bebe dans les bras ou lors de son bain. 
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II est moins aise pour un neurologue de repondre a un desir de grossesse 
lorsque I'epilepsie est severe, les crises frequentes, I'etat neuropsychique perturbe, 
et de surcroTt si le futur pere presente lui aussi une epilepsie ou une autre patho- 
logie neurologique ou un handicap moteur. Nous avons ete conduits a aider des 
couples qui posaient cet ensemble de problemes et chez qui le souhait d'avoir 
un enfant depassait une comprehension (ou une possibility intellectuelle de 
comprehension) de la multiplication des risques encourus et de la qualite educa- 
tive qui sera necessaire de donner a leurs enfants. Souvent ce sont les grands- 
parents qui, par la suite, doivent prendre en charge les enfants, ce qui n'est pas 
sans consequences. Demunis quant a I'attitude a adopter, les medecins ne peu- 
vent que conseiller et prevenir des risques encourus mais sans etre assures d'etre 
compris et entendus. 

Peres epileptiques 

II est tres rare de trouver dans la litterature des etudes qui portent sur les enfants 
nes de peres epileptiques. En 1985 [3], nous avions compare en les appariant 
(par age de procreation et type d'epilepsie) 100 couples ou I'homme presentait 
une epilepsie a 100 couples ou la femme etait epileptique. Cette analyse compa- 
rative (tableau 1 3.1) attire I'attention sur le role du geniteur et done sur I'interet 
qu'il y aurait a mener des recherches qui le prennent en compte. 


Tableau 13.1 

Comparaison entre 100 couples avec une femme epileptique ou un homme 
epileptique 



Femme epileptique 

Homme epileptique 

Nombre de grossesses 

212 

183 

Enfants mort-nes 

2 

4 

Enfants decedes la 1 re annee 

6 

0 

Malformations majeures chez 
I'enfant 

9 

3 

Epilepsie chez I'enfant 

7 

7 

Convulsions chez I'enfant 

7 

4 
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Morts subites inexpliquees 


Les malades et leur famille y pensent souvent 

L'idee de mort est souvent associee aux crises chez les epileptiques et surtout 
chez leurs parents, principalement quand la semiologie des crises est motrice, 
impressionnante et recurrente. Meme si cette pensee est implicite, peu evoquee 
formellement dans les discours, elle est presente et a I'origine d 'angoisses perma- 
nentes. Elle a trait a la possibility d'accidents graves lors d'une crise mais aussi a 
la possibility de deceder au detour d'une crise. C'est elle qui conduit des parents, 
en cas de crises nocturnes, a demander et utiliser des systemes d'alarme signa- 
lant toute agitation suspecte, ou a faire dormir les enfants dans leur chambre 
ou, plus negatif encore, a faire coucher I'enfant dans le lit de sa mere (son pere 
allant dormir dans une autre piece). Traiter de la mort en epileptologie est diffi- 
cile car risque d'accroTtre encore plus ces angoisses, mais en masquer I'even- 
tualite n'est plus possible, d'autant que les families qui ont connu ce drame 
souhaitent qu'on en parle et le font savoir. Ainsi, lors de la Xl e Conference euro- 
peenne « Epilepsy and Society » que nous avons organisee avec \' International 
Bureau for Epilepsy en octobre 2008 [1], au cours de I'atelier traitant des aspects 
psychologiques des epilepsies, les personnes epileptiques et leur famille qui 
etaient presentes ont longuement evoque I'ombre de la mort qui plane dans 
leurs esprits et les reactions conjuratoires pour y faire face. 

Statistiques Inserm 

La mortality chez les epileptiques, depuis le colloque de Londres en 1996, orga- 
nise par I'association Epilepsy Bereaved, a fait I'objet de nombreuses publications 
et recherches, lesquelles se sont heurtees a d'importantes difficultes methodolo- 
giques. B. G. Zifkin [2] note que les resultats chiffres « cachent d'importantes 
differences entre de multiples sous-populations, dont les facteurs les plus signifi- 
catifs sont I'etiologie, I'age de debut et la duree de I'epilepsie ». 

Les statistiques nationales de mortality (Inserm-EpiDC) denombrent les deces 
dont la « cause initiale » est I'epilepsie. Pour la France metropolitaine, si 750 cas 
ont ete recenses en 1980, ils sont passes a 1 369 en 2 000, dont 1 078 (78,7 %) 
pour les personnes de 45 ans et plus. Ces donnees chiffrees sont peu exploita- 
bles dans la pratique car trop globales et leur fiabilite difficile a prouver. En epi- 
leptologie, ou le polymorphisme des maladies exclut souvent leur regroupement, 
il est toujours, reducteur de presenter des informations generales, lesquelles 
apportent peu de criteres predictifs pour le suivi de chaque malade, et indispen- 
sable de valider les donnees recueillies a la base. 
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Analyse des morts soudaines inexpliquees 

Differentes causes de deces 

Dans un premier temps, il faut rappeler que les deces chez les patients epilepti- 
ques peuvent etre rattaches : 

■ a la presence d'une maladie evolutive dont le pronostic est fatal ; 

■ a la suite d'un etat de mal (estimation : 30 % chez I'adulte, 5 % chez Tenfant [3]) ; 

■ aux suicides : estimes dans certaines publications comme lOfois plus fre- 
quents que dans la population tout-venant [4] ; 

■ aux consequences d 'accidents, dont les estimations chiffrees ne sont pas tres 
precises ; 

■ a des causes inconnues : morts soudaines inexpliquees (les Anglo-Saxons utili- 
sent Texpression SUDEP : morts soudaines inexpliquees liees ou non a une 
crise et excluant des causes reperables [5]). 

Nous n'aborderons ici que ces derniers cas, les autres relevant d'analyses 
differentes. 

En 2004, nous avons souhaite que ce probleme soit repris par un groupe de 
recherche de Tlnserm, le GRAM, qui associe chercheurs et associations de 
patients. Sous la responsabilite d'A. Depaulis avec la participation de P. Ryvlin, 
M.-C. Picot et V. Probst, nous avons a Tissue de reunions de travail elabore un 
rapport [6] resumant les connaissances actuelles et des pistes de recherche. II n'y 
a pas eu de suite directe donnee a ce groupe de travail, mais le projet d'etudier 
cette question est actuellement repris par la Ligue frangaise contre Tepilepsie. 

Resultats d'etudes 

Les resultats de nos propres analyses a ce sujet demontrent en premier lieu les 
difficultes a s 'assurer que les deces sont directement lies a la survenue d'une crise. 
Dans une etude de 68 dossiers de malades epileptiques decedes de fagon « inat- 
tendue », cette relation directe ne peut etre avancee que pour 7,3 % des deces. 

La plupart des deces que nous avons etudies sont survenus au domicile des 
patients, mais aussi parfois sur leur lieu de travail ou dans un lieu public. 
Souvent, il n'y a pas eu de temoins pour donner des informations sur le derou- 
lement de cet evenement. Les autopsies sont rares et celles qui sont faites n'ap- 
portent pas d'informations precises. II en est de meme pour les certificats des 
medecins constatant les deces. Pour les deces survenant en milieu hospitalier, les 
informations sont plus fiables et plus completes. Pour ceux qui ont eu lieu dans 
des etablissements specialises, la seule etude recente porte sur les deces de tou- 
tes causes recenses a La Teppe (Drome) entre 1955 et 1995. En 2008, une 
recherche a ete menee [7] sur Tensemble des deces survenus chez les patients 
atteints d'epilepsie vivant en institutions specialises au cours de la periode jan- 
vier 2000-decembre 2004. L'epilepsie constitue pres d'un quart des deces reper- 
tories, les SUDEP 19 %, les pneumonies et les causes isolees ou associees a une 
autre pathologie en Tabsence de crise 1 6 %, les cancers 8 %. Pres d'un deces sur 
deux n'est pas en rapport direct avec I'epilepsie. 

Considerant qu'une mort subite peut, chez une personne epileptique, etre due 
a d'autres causes que la survenue d'une crise, il faut rechercher d'autres raisons. 
Des pistes traitant des anomalies du rythme cardiaque « potentiellement » 
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fatales chez des patients epileptiques sont a I'etude [9]. La survenue d'asystolie 
serait alors la cause du deces. Des relations entre pathologies cardiovasculaires 
et epilepsies, dont les epilepsies idiopathiques, sont en effet observees (anoma- 
lies des canaux ioniques et canalopathies). De meme, il est envisage que certai- 
nes pathologies cardiovasculaires puissent etre a I'origine de deces chez des 
patients epileptiques jeunes [8]. 

De telles hypotheses pour etre verifiees supposeraient que soient analyses les 
antecedents cardiaques personnels et familiaux chez les personnes epileptiques 
suspectees d'etre a risques. L'idee de mener ce type d'examens de fa^on syste- 
matique n'est pas, pour I'heure, envisageable, les elements de preuves scientifi- 
ques n'etant pas suffisants. 

D'autres pistes d'etude seraient a approfondir, dont celles que I'analyse des 
monographies tres completes de morts soudaines inexpliquees que nous avons 
faites sur 45 de nos patients suivis met en evidence : 

■ les deces soudains et non expliques surviennent a tous les ages (parmi nos 
patients, retenons les cas de deux enfants de 10 ans et 11 ans et demi, tous 
deux presentant une epilepsie a paroxysmes rolandiques done benigne dans 
les 2 cas, mais precedee de convulsions neonatales), principalement chez des 
malades ages de 21 a 40 ans (qui represented 50,8 % dans notre groupe 
d'etude contre 35,6 % pour des patients entre 2 et 20 ans et 1 3,6 % pour des 
patients de plus de 40 ans) ; 

■ ils sont surtout observes dans des cas d'epilepsies cryptogeniques (61 %), pre- 
sentant des crises partielles complexes avec generalisations secondaires 
(57,6 %) ; 

■ pres de la moitie des sujets (40,7 %) ont des antecedents personnels : convul- 
sions neonatales, meningite, infirmite motrice cerebrale, traumatisme cranien 
severe . . . ; 

■ dans la majorite de nos cas (52,5 %), le deces a ete constate le matin. Cela ne 
permet pas de savoir, dans le cas ou le malade dormait seul dans sa chambre, 
quelles en ont ete les circonstances, mais pose I'hypothese d'un role facilita- 
teur du sommeil ; 

■ dans notre cohorte, la majorite des malades (61 %) etaient compliants. Plus de 
la moitie (52,2 %) etaient pharmacoresistants ; 

■ I'etude de Yetat neuropsychique intercritique de ces patients conduit aussi a des 
questionnements. Parmi nos patients morts soudainement et sans explications 
apparentes, nombreux sont ceux qui presentaient des troubles psychologi- 
ques (16,7%) ou psychiatriques (30,5%) ou une deficience mentale 
(19,4 %), et nous observions chez certains jeunes (5,5 %) une chute nette de 
I'efficience intellectuelle au cours de I'annee precedant le deces. 

Enfin, il faut retenir les cas de deces apres intervention neurochirurgicale. Ainsi 
le service de neurologie du CHR de Rennes nous a transmis les dossiers de 6 
d'entre eux qui avaient subi une intervention neurochirurgicale (temporale et 
temporofrontale) et sont decedes 1 an (2 cas), 2 ans (1 cas), 3 ans (2 cas) et 
8 ans (1 cas) apres I'intervention. 

Ces quelques resultats confirment I'importance d'une description tres fine des 
cas etudies, laquelle ne peut etre donnee que par le neurologue qui connait et 
suit le patient et sa famille. 
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Outre les hypotheses sur les facteurs aggravants evoques ci-dessus, qui doi- 
vent continuer a faire I'objet de recherches pour tenter de mettre en evidence 
des causes de risques mortels en epileptologie, il est indispensable, dans les 
resultats des etudes, de bien distinguer les malades selon les syndromes, les 
etiologies, les antecedents et de prendre en compte la qualite de leur etat 
psychologique intercritique. 


A retenir 


Ce domaine de recherches, qui permettrait de progresser dans la comprehension 
des epilepsies et de leurs consequences, doit aussi avoir pour but d'elaborer des 
strategies de prevention pour les sujets dont il sera possible de dire s'ils sont a haut 
risque. II faut esperer que les resultats des etudes en cours aideront a dissiper, par 
des explications argumentees, I'angoisse d'un tres grand nombre de malades et de 
leurs parents. 
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Epilepsies et qualite de vie 


Aspirations et realisations 

L'expression de « qualite de vie » a ete lancee aux Etats-Unis en 1964 par 
Lyndon B. Johnson et reprise depuis en Europe. Elle nous semble a la fois un 
enjeu de societe et une utopie demagogique. 

Des presupposes sur la quete du bonheur, resolue principalement par I'im- 
plication esperee des autres, de la societe, dans ^amelioration des conditions 
de vie physiques, mentales, sociales, economiques, individuelles et familiales, 
sous-tendent ces approches de qualite de vie. Ms peuvent conduire, par un 
contre-effet, a ce que chacun attende de I'autre plus qu'il ne fait de lui-meme. 
La qualite de vie comme emanant des progres scientifiques est pour I'heure 
une attente virtuelle car le temps que met la science a devenir des pratiques 
est long et en attendant il est, pour un grand nombre de personnes, neces- 
saire d'agir. 

G. Baudrillard mettait en garde contre I'image idyllique des progres et ecrivait 
sur les consequences facheuses de la non-maitrise psychologique de nos crea- 
tions techniques et de la multiplication des « objets » (le telephone portable, 
comme la television, induisent des conduites d'addictions sociales observables 
facilement). Quant a la notion de bonheur, deja en 1893, Emile Zola posait la 
question : « La science a-t-elle promis du bonheur ? Elle a promis la verite, la 
question est de savoir si on ne fera jamais du bonheur avec la verite ? » 

De fait, face aux malades, a leur famille et aux soignants se dressent les nor- 
mes d'une societe a un moment donne et dont les criteres sont estimes etre 
ceux qui devraient permettre une bonne qualite de vie. II y a alors possibility de 
confusions entre les aspirations normatives et les aspirations individuelles, et entre 
ces aspirations et les capacites de realisations de chacun. Ce scheme se compli- 
que lorsque s'ajoutent les conflits entre les aspirations des parents et celles des 
enfants et entre les desirs des parents et les capacites de leurs enfants. 

Etre different, done pouvoir etre soi, n'etant socialement que peu accepte et 
acceptable, est un combat epuisant de recherche de normalisation auquel se 
livrent les malades et les aidants, avec des issues souvent peu probantes et par- 
fois peu benefiques pour I'interesse. 

Nous sommes frappes d'observer, qu'en 2008, les discours de ceux qui sou- 
haitent aider les personnes avec epilepsie et leur famille dans le cadre des asso- 
ciations, par exemple, mais aussi chez les institutionnels, sont sous-tendus par 
ces dynamiques de raisonnement, de surcroTt argumentees par des contradic- 
tions internes. II faut a la fois ressembler a « tout le monde », avoir « une mala- 
die comme les autres » et a la fois pouvoir, par des mecanismes dits de 
« compensation », avoir recours a des aides qui relevent du monde des « d iff e- 
rents », celui des handicapes. 
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Etudes de qualite de vie des epileptiques 

L'expression « qualite de vie » a ete utilisee explicitement dans la litterature 
anglo-saxonne sur I'epilepsie vers 1980. L'interet pour cette notion en France est 
plus recent et reste limite. II ne semble pas encore exister d'outil specifique 
devaluation pour la qualite de vie des enfants et adultes epileptiques, hormis 
une adaptation fran^aise par M.-C. Picot du questionnaire elabore aux Etats-Unis 
par Cramer. En revanche, les etudes dont I'objet est de recueillir I'opinion des 
patients epileptiques et de leurs parents vis-a-vis de leur « qualite de vie » sont 
nombreuses [1], voire recurrentes, et les resultats peu evolutifs dans le temps 
n'ont apparemment pas donne lieu a des ameliorations concretes. 


A retenir 


Plutot que se raccrocher a la notion « virtuelle » et subjective de qualite de vie, 
laquelle nous semble theorique et aleatoire, il serait souhaitable de developper des 
analyses precises sur les conditions de vie. 


Obstacles a I'insertion professionnelle 

Des 1974, nous avons cherche a analyser les problemes rencontres par les per- 
sonnes epileptiques [2] et observe que le manque de formation, les difficultes 
cognitives et parfois la perte de motivation s'ajoutent souvent a la severite de 
I'epilepsie et aux types de crises, representant les causes les plus pregnantes de 
la non-insertion professionnelle [3]. 

Plusieurs cas de figure se presentent (tableau 15.1) : 

■ les personnes epileptiques qui suivent une formation aboutissant a une qualifi- 
cation leur permettant de postuler a un emploi : le plus souvent, leur epilepsie 


Tableau 15.1 

Vie professionnelle et epilepsies 



Personnes epileptiques de plus de 18 ans presentant une : 


Epilepsie partielle 

Epilepsie generalisee 

Epilepsie inclassable 


Sur 137 cas 

Sur 125 cas 

Sur 12 cas 

Actifs en milieu ordinaire 

47,4 % 

60,0 % 

66 , 7 % 

Cotorep en emploi 

| 7,3 % 

I 3,2 % 

0,0 % 

Cotorep sans emploi 

| 20,4 % 

| 16 , 8 % 

25,0 % 

Chomeurs 

2,2 % 

1 5,6 % 

8,3 % 

En institution 

| 8 , 8 % 

| 7,2 % 

0,0 % 

Chez les parents 

j 2,2 % 

j 0,0 % 

0,0 % 

Femmes au foyer 

j 11 , 7 % 

I 7,2 % 

0,0 % 

Total 

| 100 % 

I 100 % 

100 % 

A connu des problemes 
au travail 

40,9 % 

20,0 % 

75,0 % 
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n'est pas connue de leur employeur ni du medecin du travail. Ms sont embau- 
ches parce qu'ils sont competents. Parfois, et principalement dans les petites 
entreprises, leur employeur comme leurs collegues de travail sont prevenus ; 

■ les personnes epileptiques qui sont a la recherche d'un emploi, ayant du mal a 
etre embauchees ou ayant ete licenciees pour inaptitude physique sans reclas- 
sement possible dans I'entreprise : la situation economique actuelle et le nom- 
bre de personnes indemnes au chomage ne favorisent pas leur retour a 
I'emploi, et le recours a la reconnaissance de travailleur handicape, bien que 
rejetee par certains comme humiliante et stigmatisante, est la solution ; 

■ les personnes epileptiques qui ne peuvent pas suivre une formation pour obte- 
nir une qualification parce que leur epilepsie est severe et que leurs capacites 
d'apprentissage sont faibles : ils sont reconnus travailleurs handicapes et le 
plus souvent accedent au travail en milieu protege. 

Enquete sur les jugements des parents 

Peut-etre que Tun des points les plus interessants a retenir, lequel peut etonner 
certains professionnels de la sante, a trait a la non-correlation entre la severite 
medicale de I'epilepsie et les jugements des parents sur leurs enfants souffrant 
d'epilepsie. Si Ton exclut les epilepsies polyhandicapantes, qui posent des pro- 
blemes a part, les attitudes et conduites familiales ne sont pas, en effet, correlees 
avec le pronostic medical. 

Nous avons mene en 1981 une etude [4] comparant les opinions de parents 
d'enfants presentant une forme d'epilepsie benigne guerissant sans sequelles 
(I'epilepsie a paroxysmes rolandiques) a celles de parents d'enfants presentant 
un diabete et d'enfant indemnes, en prenant soin d'appareiller les niveaux 
socioeconomiques et les ages des enfants. 

L'inquietude des parents d'enfants presentant cette epilepsie a paroxysmes 
rolandiques etait superieure a celle des deux autres groupes de parents. De 
meme, les perceptions sur le caractere et les comportements de leurs enfants 
etaient nettement plus negatives que celles des autres parents. Un tel ecart 
n'etait pas retrouve entre les reponses comparees des parents d'enfants diabe- 
tiques et d'enfants indemnes. 

L'impact de la maladie atteint I'ensemble de I'entourage, affectant les plans 
affectifs, professionnels et sociaux, et ce meme lorsqu'il s'agit d'epilepsie 
benigne. C'est dire la crainte de la crise quel qu'en soit le syndrome et la force 
stigmatisante du mot diagnostique epilepsie. 

Ces aspects sont d'autant plus importants a prendre en compte que leurs 
repercussions peuvent etre familiales, avec parfois separation ou divorce des 
parents (souvent le pere « fuit » le couple symbiotique qui se cree entre la mere 
et I'enfant), problemes economiques (les meres arretent de travailler pour rester 
disponibles en permanence), necessite d'avoir recours a une aide psychologique. 
La recherche d'ameliorations des conditions de vie peut conduire les parents a 
une dispersion couteuse (economiquement et psychiquement) en consultations 
diverses, medicales ou paramedicales pour leur enfant, comme a ne s'orienter 
que vers des medecines dites « alternatives », ou encore a consulter dans des 
centres de soins tres eloignes de chez eux, en Angleterre ou aux Etats-Unis, que 
la rumeur fait percevoir comme apportant des resultats « miraculeux ». Les couts 


1 02 Soigner les epilepsies 


indirects de cette errance medicale sont eleves, difficilement reperables et, 
comme nous I'avons deja mentionne, risquent d'augmenter. 


En resume 


Les besoins des personnes avec epilepsie comme ceux de leur famille sont connus 
qualitativement. Ms ne sont pas les memes selon les profils des malades, mais en 
revanche sont semblables dans tous les pays industrialises. Actuellement ils ne sont 
pas chiffres et les methodologies pour le faire sont peu elaborees. La question 
majeure est de savoir s'il faut s'interesser d'abord a tous ceux qui ne sont pas eloi- 
gnes des normes sociales, ou bien a ceux qui presentent une epilepsie severe et a 
leurs lieux de vie. 
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Epilepsie et dangerosite 


Risques d'accidents 

Si la peur latente de la survenue d'une nouvelle crise est presente et continue, la 
peur de I'accident et de ses consequences physiques pour le malade comme pour 
autrui est exprimee plus ou moins explicitement chez tous les malades et leurs 
parents, comme chez les temoins des crises manifestes et dans I'opinion publique. 

II y a une peur reelle parce que des accidents sont survenus et une peur ima- 
ginaire parce qu'on pense qu'ils peuvent survenir. II y a la peur de la mere 
comme celle du pere, des enfants et de la fratrie, du mari et de I'epouse, de 
I'enseignant et de I'employeur, des amis, et des collegues de travail. La peur est 
la et influence les conduites et les jugements. 

Une des raisons de la persistance de la representation d'une dangerosite spe- 
cifique de I'epilepsie est imputable a I'impact des medias dans I'opinion publi- 
que. Les journalistes sont interesses a rapporter des faits graves et des accidents 
a lourdes consequences. Dans la conscience collective, la rarete d'un evenement 
est gommee par sa perception emotionnelle et s'accroche a I'idee que ce qui 
peut arriver une fois peut arriver d'autres fois. 

Nous nous sommes longuement expliques sur ce sujet dans notre ouvrage de 
1982 [1] et, en le relisant des annees plus tard, il nous apparaTt que I'analyse 
presentee est toujours d'actualite. 

En 2008, une etude prospective [2] sur le suivi a 20 ans et plus d'un echantillon 
de 279 de nos patients nous a permis de comparer les accidents survenant lors 
d'une epilepsie partielle (le plus souvent temporale) et d'une epilepsie generalisee 
primaire (tableau 16.1). Les patients atteints d'une epilepsie partielle semblent les 
plus a risques d'accidents, mais ceux-ci ne surviennent pas dans les memes condi- 
tions que celles qui sont observees lors de crises generalises. Les raisons en sont 
liees aux activites de ce type de patients (plus nombreux a conduire un vehicule) 
et a leur profil psychologique, qui les induit a etre peu observants. 

Les crises avec chutes peuvent entraTner des blessures, les crises partielles des 
brulures domestiques, les pertes de connaissance des noyades en mer comme 
dans la baignoire. 

II y a certes des accidents dus aux crises, mais ils sont beaucoup plus rares 
qu'on pourrait le croire, surtout s'ils sont rapportes a la frequence des crises et a 
la duree de la periode d'etude. 


A retenir 


L'etude des accidents dus aux crises d'epilepsie est prioritaire, d'une part, pour la 
prevention des accidents chez les malades et, d'autre part, parce que ce theme est 
source des representations sociales et inducteur des difficultes d'insertion sociale, 
scolaire et professionnelle. 





1 04 Soigner les epilepsies 


Tableau 16.1 

Accidents chez des patients epileptiques suivis 20 ans et plus 


Nombre de cas suivis 

Type d'epilepsie 

Partielle 

139 

Generalisee 

127 

Inclassable 

12 

A eu des accidents : 

- lors de conduite automobile 

42 (30,2 %) 

14(11,0%) 

1 (8,3 %) 

- au travail 

1 (0,7%) 

3 (2,3 %) 

1 (8,3 %) 

- au domicile 

1 3 (9,3 %) 

4 (3,1 %) 

0 

- autres lieux 

0 

1 (0,8 %) 

0 

Ces accidents ont entraine des blessures 

14(12,3%) 

7 (5,5 %) 

0 


Rappelons que ces resultats portent sur une duree de 20 ans et plus, ce qui relativise I'analyse de leur frequence. 


Difficultes methodologiques d'etude 

Nos observations sur la thematique de I'accidentabilite en epileptologie condui- 
sent a insister sur les difficultes pour mener des etudes rigoureuses sur ce sujet, 
car elles necessitent : 

■ des populations importantes en nombre, en differencial les malades qui 
vivent en milieu ordinaire de ceux qui sont en institution, dont les risques sont 
plus eleves et majores par la frequence des crises mais surtout par les troubles 
neuropsychologiques presentes ; 

■ des methodologies qui prennent en compte de tres nombreux parametres 
neurologiques, psychologiques et sociaux, individuels et temporels ; 

■ des informations completes et actualisees sur les profils des malades et leur suivi ; 

■ des informations completes et precises sur les circonstances des accidents en 
cause. 

Ainsi, une meme personne epileptique peut avoir eu plusieurs accidents aux 
consequences differentes dans un delai court, une autre n'aura eu qu'un acci- 
dent tres grave dans sa vie. Une personne epileptique peut avoir eu un accident 
independamment de la survenue d'une crise (ce qui peut arriver a tout un cha- 
cun) et un accident du a une crise. 

Si I'accident est leger, la tendance des malades et de leur famille va etre de ne 
pas en parler, surtout s'il survient lors de la conduite automobile et sans accord 
ou presentation devant une commission prefectorale d'aptitude. Aussi ne seront 
connus et etudies que les rares accidents aux consequences lourdes. 

Pour un petit nombre de malades, les risques d'accidents sont eleves : les cri- 
ses sont tres frequentes, journalieres ou hebdomadaires, elles peuvent survenir 
n'importe quand et n'importe ou. Le plus souvent, chez ces patients, des handi- 
caps intellectuels sont associes. II est done pour eux indispensable de limiter les 
risques et de creer des environnements adaptes (par exemple, proteger I'acces 
aux escaliers dans les maisons). 

Pour d'autres cas rares, I'epilepsie est accompagnee de troubles psychopatho- 
logiques, lesquels, outre des reponses inadaptees a certaines situations, sont 
majores par la non-observance therapeutique. 
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Accidents et insertion scolaire et professionnelle 

Les medecins du travail et les medecins scolaires ont des responsabilites et ris- 
quent d'etre sanctionnes si un accident survient au travail ou a I'ecole alors qu'ils 
savent que la personne presente une epilepsie. Or ils n'ont pas toujours les 
moyens d'evaluer les risques d'accidents par meconnaissance du malade 
concerne et, il taut oser le dire, par manque de connaissances sur les epilepsies. 

Par ailleurs, la decision d'inaptitude physique, I'evitement des postes dange- 
reux, les tentatives de reclassement (souvent difficiles voire impossibles, surtout 
dans les petites entreprises) ne sont pas sans consequences economiques et psy- 
chologies pour les malades et parfois pour leurfamille. 

Nous avons mene en 2008 une etude [3] aupres de medecins du travail du 
Nord pour connaitre leurs opinions sur les problemes poses par les personnes epi- 
leptiques au travail. Sur les 21 medecins qui ont repondu a I'enquete, seulement 
3 connaissaient la frequence reelle des epilepsies. Les 19autres I'estimaient en 
moyenne entre 1/5 000 ou 1/1 000. Tous les repondants craignaient la crise au 
travail et ses consequences, bien que tres peu aient ete informes d'une crise surve- 
nue au travail (6/21). Les autres reponses a I'enquete soulignent I'interet exprime 
par les medecins du travail de mieux connaitre les maladies epileptiques, dont ils 
disent eux-memes qu'elles peuvent etre sources de fausses idees et jugements. 

Le risque zero n'existant pas, pour quiconque du reste, la vraie question est : 
peut-on determiner des criteres permettant d'evaluer si telle ou telle personne a une 
periode donnee presente des risques d'accidents et avec quelle gravite ? 


A retenir 


Des etudes de « risquologie » selon les profils des malades epileptiques, aboutissant 
a ^elaboration de criteres devaluation objectifs et communs a tous, seraient 
une necessite pour faciliter les prises de decisions des partenaires d'insertion 
professionnelle. 


Conduite automobile 

Un developpement particulier doit concerner ce theme : epilepsies et conduite 
automobile. Conduire une automobile est de nos jours une necessite pour la vie 
quotidienne, sociale et professionnelle mais aussi une sorte de certificat de « nor- 
malite ». Pour les personnes epileptiques, la reglementation en vigueur pour 
I'obtention du permis de conduire est consideree comme un interdit qui ren- 
force leur sentiment de vivre une discrimination et les conduits a la clandestinite 
administrative. 

Resultats d'etudes 

Depuis plus de 30 ans, des etudes sont menees sur la dangerosite des personnes 
epileptiques au volant par des equipes de neurologues dans differents pays du 
monde. Nous avons participe a la premiere commission de la Ligue internatio- 
nale, sous la direction de Maurice Parsonnage en 1978, lors du Congres interna- 
tional de Vancouver et, mandates par cette commission internationale, nous 
avons ete charges par le ministere des Transports fran^ais d'alors de la premiere 
etude en France sur ce sujet [4, 5]. En 1995, nous avons presente au Congres 
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international de Sydney les resultats d'une etude portant sur 1 089 patients 
del 8 ans et plus suivis dans notre consultation [6]. 

Pres de la moitie des personnes epileptiques a partir de 1 8 ans (age legal du pas- 
sage du permis de conduire) ne conduisaient pas, ou ne conduisaient plus, soit 
parce qu'elles n'avaient pas envisage de passer le permis (leur maladie etant trop 
severe), soit parce qu'ayant echoue aux epreuves du code plusieurs fois, certai- 
nes ont abandonne I'idee de conduire, soit d'elles-memes par peur d'un acci- 
dent, soit sur les injonctions familiales. 

Les families ont des attitudes qui varient : 

■ interdiction de conduire (parfois « officialisee » par un courrier adresse a la 
prefecture pour de rares cas de parents d'un malade age qu'ils estiment 
« dangereux ») ; 

■ idee que conduire n'est meme pas envisageable (il n'est, comme les parents 
le disent, « meme pas question » pour I'interesse « comme pour nous de met- 
tre en danger sa vie ou celle des autres ») ; 

■ achat d'une voiture sans permis, comme si ce type de voiture, lequel certes 
limite la vitesse et la nature des deplacements (petits trajets), excluait les pos- 
sibility d'accidents au volant. 

L'attitude des families est done le plus souvent plus dependante de leurs 
representations subjectives des risques que d'une evaluation objective. 

Parmi les 1 089 conducteurs avec epilepsie de notre cohorte, 222 avaient pre- 
sente des crises au volant, entrainant un accident pour 1 63 cas, avec blessures 
dans 38 cas, deces dans 2 cas (2 fois des tiers). Les autres consequences ne 
consistaient qu'en degats materiels. 

On pouvait done observer que 20 % des conducteurs epileptiques (le plus 
souvent presentant des crises partielles complexes) etaient a risques d 'accidents 
graves dans 3 % des cas. 

Parmi les conducteurs etudies, 90 % conduisaient sans avoir declare leur mala- 
die aux autorites concernees alors que la plupart etaient informes de la regie- 
mentation en vigueur. II en allait et en va du reste toujours de meme dans les 
autres pays industrialises. 

Pour tenter d'approfondir ces donnees, avec des epileptologues hollandais 
(dont A. Sonnen) et allemands (dont P. Thorsbeck), nous avons demande a des 
compagnies d'assurances de nos trois pays si elles avaient des statistiques sur les 
accidents de voiture chez des personnes epileptiques. La reponse donnee fut : 
« Nous n'avons pas de chiffres. » Les compagnies d'assurances ne paraissaient 
pas interessees par la question, ce qui pouvait etre traduit comme un risque ne 
leur posant pas de problemes financiers particuliers, done n'etant pas important 
a prendre en compte. 

En 2000, A. T. Berg et al. [7] publient les resultats d'une etude multicentrique a 
partir d'une population de patients presentant des crises partielles complexes d'ori- 
gine lesionnelle, candidats a une intervention neurochirurgicale. Les conclusions 
des auteurs confirment les resultats de nos etudes. Dans les deux tiers des cas, 
les patients ne declaraient pas leur epilepsie aux autorites administratives et le 
nombre d'accidents au volant repere etait plus faible que celui qui pouvait, a 
priori, etre estime. 
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Reglementations 

Rappelons la procedure : lors du passage du permis de conduire, tout candidat 
doit remplir un questionnaire medical ou il declare sur I'honneur s'il est atteint 
ou non d'un certain nombre d'affections, dont une epilepsie. Selon les reponses, 
le candidat doit se presenter devant une commission medicale primaire de son 
departement. Cette commission est composee de deux medecins generalistes 
ayant (en principe) suivi une formation complementaire sur les epilepsies et leurs 
consequences. La decision de la commission, qui peut demander un examen 
chez un neurologue agree, sera d'accorder ou non le permis (« A » des vehicules 
legers), pour un an, depuis la nouvelle reglementation de 2005. 

Pour le permis « B » des vehicules lourds, la reglementation s'est un peu assou- 
plie en 2005 par rapport a la contre-indication totale qui existait jusqu'alors. 

Nous avions, dans I'elaboration de la reglementation de 1981, souhaite et 
obtenu que soit retenue, outre la repetition des crises, bien evidemment facteur 
de risques surajoute, la qualite de I'etat neuropsychique intercritique des postu- 
lants au permis de conduire. En effet, les resultats de notre etude, tout autant 
que la frequence des crises (difficile a evaluer), mettaient en evidence le role de 
la stabilite emotionnelle et psychique, et de la qualite de la conduite therapeu- 
tique, dont I'observance et la compliance des malades, la perception des risques, 
les capacites a adopter une attitude responsable dependant de ces facteurs. 
Nous nous doutions que ces criteres seraient plus difficiles a evaluer par les 
membres de la commission d'obtention du permis de conduire, mais esperions 
que des « grilles d'analyse » qui integreraient les donnees epileptologiques et 
celles du profil psychologique des personnes seraient elaborees et utilisees. 

Nous avons mentionne ci-dessus que conduire une automobile est pour les 
malades un desir et une necessite pour leur socialisation et qu'il existe depuis 
fort longtemps une reglementation a ce sujet. Or il est surprenant de constater 
le nombre de personnes epileptiques, comme parmi leur entourage, qui affir- 
ment ne pas en etre informees. Est-ce un deni ? Un pieux mensonge ? Ou une 
realite ? Cela depend des cas. 

II est vrai que Ton observe a quel point, pour I'ensemble de la population, les 
politiques de prevention des accidents au volant sont difficiles a appliquer avec 
efficacite. Et lorsqu'il s'agit de personnes avec une potentialite de risques sura- 
joutes, les decideurs ont encore moins de moyens pour agir. 



II n'existe pas de grille devaluation des risques encourus par les personnes epilepti- 
ques tant pour la conduite automobile que pour I'emploi. La notion de dangerosite 
de la personne epileptique est elaboree a partir depreciations globales qui ne 
refletent pas le reel et qui perpetuent I'idee erronee de la crise comme cause et 
cause unique des accidents. 


Prevention des accidents 

Apprendre a deceler les manifestations annonciatrices d'une crise est un travail 
utile a faire sur soi. 
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Certains patients sentent venir leurs crises quelques minutes avant et peuvent 
done etre susceptibles de « s'entraTner » a des mecanismes d'evitement et de 
protection corporelle. Cet entrainement devrait, quand il est possible, faire par- 
tie des strategies therapeutiques. Nous I'avons realise avec certains de nos mala- 
des. Ms ont acquis des « reflexes de protection », comme, pour anticiper sur la 
survenue de crises motrices, s'allonger rapidement des les premieres sensations 
ou, lors de la conduite de vehicule, rabattre I'automobile contre le trottoir puis 
jeter leur cle de contact par terre pour eviter une reprise de la conduite en 
periode de confusion postcritique. 

On observe que, dans le cas de crises tonicocloniques generalises, certains 
patients (et leur entourage peut en temoigner), quelques heures avant voire 
quelques jours avant, ne se sentent « pas bien », enerves, irritables. II convient 
alors pour eux de reconnaitre que durant un certain temps, il leur sera preferable 
d'etre vigilant et d'eviter les situations a risques. 

II y a ceux qui sont a risques et qui ne veulent pas le savoir et se soignent mal, 
ceux qui sont a risques parce qu'ils n'ont pas les moyens intellectuels d'appre- 
hender le danger, ceux qui courent les memes risques que la population tout- 
venant et pour les memes raisons, et ceux qui jouent de malchance parce 
qu'une crise survient au mauvais endroit alors qu'ils etaient en remission. 

De fagon pragmatique, gageons qu'actuellement la meilleure attitude est, a 
partir de la connaissance de chaque cas et de son suivi, de demander au 
medecin d'expliquer les risques encourus, les possibility de les prevenir et d'y 
revenir lors des consultations ulterieures : 

■ pour ceux qui sont estimes « a risques », le medecin doit prendre du temps 
pour leur expliquer les dangers et leur en faire prendre conscience ainsi qu'a 
leurs proches. II doit le faire par ecrit mais dans le cadre strict du secret 
professionnel ; 

■ pour ceux dont les risques sont faibles, il faut les aider a les affronter, even- 
tuellement a les prevoir, de la maniere la plus adaptee possible ; 

■ pour ceux dont il est impossible d'estimer les risques, parce que tout ne peut 
etre prevu, il faut accepter qu'un accident puisse survenir, ce qui du reste, 
rappelons-le, est le cas pour quiconque dans la population indemne. 


A retenir 


II n'y a pas en effet que les regimentations et les interdits pour gerer les risques, il y 
a la responsabilisation du malade, de ses parents (si e'est un enfant), fondee sur 
une bonne connaissance de lui-meme et de I'epilepsie en cause. 


Violence et epilepsies 

La violence et parfois la criminalite ont pu etre associees aux maladies 
epileptiques. 

Des conduites agressives, parfois violentes, peuvent en effet exister chez de 
rares patients, le plus souvent handicapes mentaux, ne supportant plus les frus- 
trations repetees. Elies sont alors des modes de reponses reactionnelles et les 
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liens avec les maladies epileptiques ne peuvent etre que supposes. Dans les cen- 
tres specialises dans I'accueil des personnes epileptiques, ces patients estimes 
« dangereux » et « perturbateurs » pour les autres residents sont « rendus » a 
leurfamille sans autres informations. L'agressivite de certains patients se retourne 
alors parfois contre leurs parents, lesquels, demunis pour reagir, sont enclins a 
demander une prise en charge en milieu psychiatrique. La dynamique familiale 
dans son ensemble se degrade alors encore plus rapidement. 


A retenir 


Les etablissements specialises pour accueillir les personnes epileptiques en grande 
difficult^ manquent en France et ceux qui fonctionnent manquent de moyens 
financiers et de personnels formes. 


La criminalite chez les epileptiques a surtout ete presentee dans le temps pour 
attribuer une cause psychiatrique a des actes inexpliques et permettre d'eviter la 
peine de mort par le recours a I'article 64 du Code penal, les experts estimant le 
prevenu comme irresponsable au moment des faits. Elle ne semble plus occuper 
I'espace mediatique et done interesser I'opinion publique. 

En tant qu'experts pres des tribunaux, nous avons eu a expertiser des malades 
lors de differents proces ou les criminels etaient suspectes d'avoir agi lors d'une 
crise d'epilepsie. Les investigations cliniques et EEG demontraient qu'il n'en etait 
rien et que, meme dans le cas d'un prevenu qui presentait une epilepsie, il ne 
pouvait avoir organise et accompli des actes criminels parfois tres sophistiques 
durant une crise. 
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Du diagnostic au pronostic 


Le diagnostic de la nature epileptique des evenements qui ont precede la 
consultation repose sur la complementarity entre I'interrogatoire clinique et 
^interpretation de I'examen EEG. 

Pour elaborer une strategie therapeutique, les diagnostics doivent etre accom- 
pagnes d'un pronostic. 


Interrogatoire clinique 

Tout medecin sait que le diagnostic repose d'abord sur I'interrogatoire du 
malade mais aussi de personnes de son entourage pour que leurs temoignages 
permettent de reconstituer les evenements critiques survenus. 

Cette recherche d'une description tres precise des manifestations observees, 
laquelle ne doit pas etre induite par les questions posees, peut en epileptologie 
etre rendue difficile pour trois raisons essentielles : 

■ la « crise » peut survenir sans qu'il y ait de temoins, la personne vivant seule 
ou la crise survenant la nuit ; 

■ les temoins n'ont pu observer le tout debut de la crise, moment important 
pour I'etude semiologique ; 

■ la surprise et I'anxiete des parents, car ce sont le plus souvent eux qui sont 
presents, ne leur ont pas permis d'observer le deroulement des evenements 
de fa<;on objective et precise. 

Parfois le medecin traitant appele en urgence formule son avis, d'autres fois 
c'est le Samu qui intervient et les comptes rendus des services d'urgence hospi- 
talers competent les premieres informations. 

Tres souvent, ce n'est que lorsque la semiologie de la crise est manifeste, sur- 
prenante et inquietante qu'il y a recours a une consultation specialist. Et done, 
lors de I'interrogatoire, il faut s'assurer qu'il s'agit bien d'une premiere crise et 
que les antecedents n'evoquent pas de manifestations epileptiques, non identifies 
comme telles a I'epoque. II est en effet frequent d'apprendre a I'interrogatoire 
que le patient ressentait depuis un certain temps des impressions « bizarres » de 
brefs moments de perte de contact avec le monde exterieur, lesquelles peuvent 
correspondre a des crises passees inaper^ues. 

Parfois ce sont les enseignants qui alertent les parents, ayant remarque que 
I'enfant en classe etait parfois « dans la lune ». 

L'interrogatoire suppose de reconstituer Yhistoire clinique du patient a partir de 
la grossesse de la mere, de I'accouchement, des premiers jours de vie et en 
tenant compte des antecedents familiaux. Cette anamnese indispensable n'est 
pas toujours facile a elaborer car les malades n'ont pas toutes les reponses aux 
questions posees (leurs parents non plus). Concernant les antecedents familiaux, 
les patients sont souvent peu prolixes sur les problemes de sante de leurs ascen- 
dants. Ms ne savent que peu de choses, ou assez imprecises et floues, et preferent 
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ne pas avoir a interroger leurs parents a ces sujets. Souvent leur propre histoire 
de sante depuis leur petite enfance n'a pas fait I'objet de constitution d'un dos- 
sier medical. Aussi faut-il rechercher des informations aupres des medecins ayant 
ete deja consultes. Ces demandes de renseignements peuvent prendre du 
temps, principalement lorsque des annees sont passees ou qu'il y a eu change- 
ments de lieu de residence. 

La possibility reglementaire pour les malades d'avoir acces a leur dossier 
medical ne semble pas souvent les conduire a I'utiliser et rares sont ceux qui 
regroupent dans un dossier les courriers medicaux et les resultats des differents 
examens (dont les traces EEG) classes par ordre chronologique. Nous en avons 
fait I'experience en creant un « livre de sante » tout prepare pour ces classe- 
ments, avec explications et commentaires. II n'a pas eu le succes escompte. 

Le premier interrogatoire clinique est I'etablissement d'une « vraie » commu- 
nication medecin-malade. II implique, le plus souvent, qu'il soit d'une duree par- 
ticulierement longue. Tous les epileptologues ont connu les cas ou c'est 
pratiquement aux derniers moments de la consultation que « les choses impor- 
tantes sont dites », ce qui relance la demande de precisions sur les informations 
precedemment donnees. 


Examen EEG et autres investigations techniques 

L'EEG est I'examen de base indispensable pour tout diagnostic de crise de nature 
epileptique. 

L'analyse d'un examen EEG implique deux etapes qu'il est necessaire de 
retranscrire dans le compte rendu ecrit qui le suit : 

■ la lecture du trace analytique et la description des figures observees ; 

■ ('interpretation du trace en relation avec les informations cliniques recueillies. 
Lorsque c'est le neurologue, apres I 'interrogatoire clinique , qui realise lui-meme 

I'EEC, les conditions de I'examen et surtout son interpretation sont nettement 
plus riches d'informations que lorsqu'il est realise ulterieurement par un autre 
professionnel de sante. 

Apports de I'EEC 

Tres schematiquement, les aspects pathologiques de I'EEG peuvent traduire 
deux ordres principaux de perturbations, lesquelles peuvent de surcroTt etre 
intriquees : 

■ de type paroxystique (ou hyperexcitabilite ou « irritation »), dont I'expression 
majeure est celle de processus epileptiques ; 

■ de type « souffrance du parenchyme », dont I'exemple le plus typique est la pre- 
sence classique d'ondes lentes (delta) sur une region posterieure du scalp per- 
sistant des jours, parfois des semaines, apres la survenue d'une crise 
hemiconvulsive classique chez un enfant. 

Ces anomalies permettent d'affirmer retrospectivement les caracteres de la 
crise, dont la semiologie a, comme cela a deja ete mentionne, souvent echappe 
a I'observation precise des parents, d'autant qu'elles sont souvent morpheiques 
chez les enfants. 
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Les caracteres des anomalies recueillies au niveau du scalp sontfonction : 

■ des processus pathologiques en cause, que nous venons d'envisager ; 

■ de la localisation de ces processus car, comme nous I'avons expose ci-avant, 
I'encephale est un volume representant grossierement une demi-sphere, com- 
portant des populations neuronales differentes ; 

■ du delai temporel qui separe la survenue d'une crise de la passation de I'exa- 
men EEG. 


En resume 


La crise epileptique resultant de la decharge hypersynch rone d'une population neuro- 
nale (subitement un tres grand nombre de neurones emettent en meme temps des 
variations de potentiels qui s'additionnent), I'existence de cette activite electrique 
particuliere, dite paroxystique, est la condition necessaire pour que I'on puisse affir- 
mer la nature epileptique d'une crise. 


^interpretation du trace EEG permet aussi le diagnostic differentiel e ntre les cri- 
ses epileptiques et d'autres crises qui peuvent « imiter » cliniquement les mani- 
festations epileptiques (crises nevrotiques, certaines crises tetaniques et crises 
anoxiques lors de syncopes vasovagales). 

Nous avons deja evoque les pseudo-crises epileptiques, lesquelles, rappelons-le, 
peuvent survenir chez une personne qui presente une epilepsie bien reelle 
comme chez des personnes indemnes. Si la clinique peut etre trompeuse, I'EEG 
sera un moyen efficace pour aider a refuter le diagnostic d'epilepsie et orienter 
vers d'autres prises en charge medicales. 

A I'inverse, et cela est reconnu aujourd'hui, certains symptomes comme des 
migraines ou des episodes de vomissements, en particulier chez I'enfant, peu- 
vent s'averer etre I'expression de crises de nature epileptique. 

De meme, toutes figures paroxystiques typiques de I'epilepsie (par exemple, 
des pointes rolandiques) peuvent exister en dehors d'une epilepsie clinique. 

Figures EEC en epileptologie 

Rappelons que lors d'une crise epileptique, les modifications paroxystiques de 
I'EEG realisent un certain nombre de figures simples. Ce sont les pointes mono 
ou diphasiques, les polypointes, les pointes-ondes, les polypointes-ondes, les 
ondes lentes paroxystiques et « a front raide », les desynchronisations rapides. 
Ces modifications graphiques peuvent apparaitre durant le meme laps de temps 
que la crise clinique et presque toutes les figures elementaires que nous avons 
mentionnees persistent dans la majorite des cas, en grand nombre, entre les 
crises. 

On soulignera aussi que I'expression epileptique chez le nourrisson revet des 
aspects EEG particuliers, qu'il faut apprendre a interpreter. 

II est evident que les crises sont assez rarement enregistrees lors d'un examen 
EEG standard sauf dans le cas d'epilepsie absences, pouvant alors survenir de 1 0 a 
1 00 fois par jour. C'est pourquoi elles sont parfois provoquees en milieu hospitalier. 
Des EEG de longue duree ou des EEG de sommeil, accompagnes d'enregistrements 
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video, sont realises dans certains cas particuliers (essentiellement dans le cadre de 
bilans prechirurgicaux) pour saisir la survenue des crises, leur semiologie et leur tra- 
duction electrique. 

Cest I'association des figures graphiques de I'EEG et leur mode d'apparition 
qui caracterise une crise et en donne la valeur generalisee ou partielle, tout en 
sachant que certaines crises generalises ont un point de depart focal. Lors 
d'une epilepsie qui se resume a la repetition des crises sans que des etiologies 
symptomatiques n'aient ete reperables, I'EEG n'exprimera que les processus epi- 
leptiques. Si I'epilepsie est secondaire a des processus lesionnels tels qu'une 
encephalopathie (cas le plus frequent), un traumatisme cranien severe, une 
tumeur cerebrale..., I'EEG objectivera, outre les signes d'epilepsie, I'expression 
de la souffrance cerebrale dont les caracteres particuliers renseigneront sur le 
type et la localisation des lesions en cause. 

II faut par ailleurs admettre la possibility d'un EEG normal chez un sujet ayant 
presente une crise unique declenchee par un facteur exceptionnel, un sevrage 
chez un ethylique par exemple. 

Au cours des premieres consultations, surtout eloignees dans le temps de la 
survenue de la crise, I'EEG n'est done pas toujours « parlant ». Dans ces cas, il 
faut repeter I'examen, parfois pratiquer un EEG de sommeil (methode d'activa- 
tion efficace surtout chez I'enfant). 

Un autre role de I'EEG sera de surveiller 1'evolution du fonctionnement 
cerebral de la maladie epileptique, lorsque le traitement aura ete etabli. 


En resume 


L'examen EEG : 

• affirme ou confirme le diagnostic d'epilepsie dans la majorite des cas ; 

• permet, en relation avec la clinique, d'identifier le type d'epilepsie ; 

• renseigne sur I'etat cerebral, et en particulier sur les caracteres d'eventuels 
dysfonctionnements ; 

• oriente le traitement ; 

• aide au pronostic et a I'identification des caracteres syndromiques ; 

• apporte des informations sur 1'evolution de la maladie. 


Autres investigations 

Ce n'est que dans les cas ou les donnees cliniques et EEG orientent vers des 
hypotheses lesionnelles (etiologie cryptogenique ou symptomatique) que le 
recours a des IRM (imagerie cerebrale par resonance magnetique) est utile. 
Cependant il faut savoir que meme une IRM de haute qualite d'execution 
et d'interpretation ne permet pas toujours de deceler toutes les lesions 
existantes. 

D'autres investigations plus sophistiquees peuvent etre demandees (par exem- 
ple, tomographie a emission de positons, tomographie d'emission monophoto- 
nique, magnetoencephalographie). Elies ne sont utilisees que pour des cas rares 
d'epilepsies tres preoccupants et avec des objectifs bien precis, soit d'etudes 
scientifiques, soit de bilans preoperatoires complexes. 
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En resume 


La premiere etape electroclinique conduit a diagnostiquer le type de crises, qu'il est 
utile, quand cela est possible, de rapporter a la classification internationale, pour 
permettre de les identifier et de communiquer avec d'autres medecins. II peut arri- 
ver qu'il faille attendre la repetition des crises et done celle de I'interrogatoire sur 
leur semiologie ainsi que celle des EEG pour affirmer un diagnostic et definir la 
maladie epileptique en cause. 


Reactions des patients et de leur famille 

Le diagnostic d'epilepsie est toujours difficile a entendre, qu'il soit pose apres 
une premiere crise ou qu'il soit revele apres des manifestations non medicalisees 
ou classees, parfois par erreur, dans une autre pathologie. Les medecins le savent 
et cherchent souvent a « adoucir » I'impact psychologique de cette annonce, 
par exemple en utilisant encore le terme de comitialite (I'origine venant des 
cornices, ces manifestations publiques qui etaient levees lorsque I'empereur Jules 
Cesar presentait une crise) ou en faisant entendre que ce ne sont que des « peti- 
tes crises », ou bien qu'avec I'age et avec la puberte, « tout ira mieux ». Cette 
attitude « bienveillante » a ses limites, surtout face aux epilepsies severes du 
jeune enfant. 

Le diagnostic permet le plus souvent de mettre un nom sur une maladie epi- 
leptique et il est surprenant d'observer a quel point les patients sont desireux 
qu'un nom de syndrome leur soit donne. Ce serait comme si le spectre du seul 
mot « epilepsie » etait evacue et remplace par des mots « inconnus » du public 
mais moins charges de sens negatifs. Ainsi les families pourront dire : e'est un 
« Lennox » ou un « Dravet », ou bien concernant les crises, « ce ne sont que des 
absences ». 

Outre les premieres prises en charge et conseils medicaux, sur lesquels nous 
allons revenir, le medecin est interpelle rapidement par le patient ou ses parents 
pour repondre a deux questions essentielles pour eux : les causes et la possibility 
de guerison. 

Entendre, pour les interesses ou leurs parents, que les causes ne sont pas repe- 
rables (epilepsies idiopathiques) est source de grande inquietude et les ref- 
erences a des mecanismes genetiques sont, nous I'avons evoque, empreintes de 
fortes interrogations sur la descendance et de doutes sur les ascendants. 

Quand les etiologies sont reperables et nommees, tout depend de leur nature. 
Leur annonce aux malades ou a leurs parents doit tenir compte (par exemple, 
s'il est question d'une tumeur, ou d'une encephalopathie ou d'une maladie 
metabolique) de leurs capacites psychiques a recevoir le message et parfois a 
faire face a des situations difficiles. 

La guerison pour les malades, comme pour leur famille, se definit essentielle- 
ment par I'arret de la survenue de crises. L'attente est done la mise en route d'un 
traitement efficace le plus rapidement possible. II revient aux medecins de faire 
comprendre, d'une part, qu'il risque d'etre difficile d'affirmer une guerison, sauf 
pour des epilepsies bien specifiques et heureusement frequentes chez I'enfant, 
comme I'epilepsie a paroxysmes rolandiques, d'autre part que le plus souvent, 
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les epilepsies sont des maladies chroniques, c'est-a-dire que, meme si des 
periodes de remission tres longues peuvent etre observees, il n'est pas impossi- 
ble que des crises ne puissent pas reapparaTtre un jour. 


A retenir 


II est indispensable de prendre du temps, surtout lors de la premiere consultation, 
d'une part pour demystifier I'epilepsie, d'autre part pour bien expliquer aux 
patients et a leur famille la forme d'epilepsie (etiologies et semiologies des crises), 
leur faire comprendre les conduites therapeutiques et, pour les parents, les condui- 
tes educatives qui doivent etre adoptees. Cela ne peut se concevoir qu'avec une 
projection sur I'avenir et les evolutions possibles, d'ou I'interet du pronostic. 


Elaboration cTun pronostic 

Comme cela a ete mentionne, il a pu etre considere que certaines epilepsies « gue- 
rissaient a la puberte ». Outre le fait que la periode de la puberte n'est pas for- 
cement d'une importance majeure en ce qui concerne devolution des epilepsies de 
I'enfant, la guerison d'une forme estimee longtemps comme benigne, celle des 
absences simples (anterieurement denommees petit mal), est dementie par les 
resultats des etudes a moyen terme, tout au moins pour un certains nombre de cas. 

S'il s'agit d'une epilepsie severe, generalement un syndrome rare, le plus sou- 
vent decelee chez le jeune enfant, I'accompagnement des parents necessite une 
prise en charge medicale et psychologique particuliere pour les aider a affronter 
des pronostics lourds de consequences. 

Dans la majorite des autres cas, cette projection dans le temps doit integrer 
au devenir epileptologique, exprime par la possible recurrence des crises et leurs 
modes de reponses aux strategies therapeutiques envisagees, le developpement 
neuropsychologique, parfois psychomoteur du sujet. 

II y a done souvent lieu de demander un bilan neuropsychologique, qui peut 
etre mene tres tot chez le jeune enfant pour evaluer son developpement general. 
II sera essentiel vers 6-7 ans pour I'etude des capacites d'apprentissage, dont les 
apprentissages scolaires et educatifs. Les resultats de ce premier bilan neuropsy- 
chologique pourront etre compares a d'autres qui seront menes ulterieurement, 
pour suivre les evolutions et adapter les projets de vie. 

Ces bilans n'ont du reste pas pour seul objet d'etudier la qualite des fonc- 
tions cognitives. Comme nous I'avons precise plus avant, leurs resultats sont 
utiles pour comprendre comment la personne, selon sa structure psychologi- 
que, va s'organiser et reagir a la symptomatologie de sa maladie. Ms donnent 
des orientations pour les modalites de I'accompagnement social, les aides edu- 
catives, les appuis psychologiques. Ms permettent aussi aux parents de ne pas 
adopter une attitude soit trop protectrice, soit trop laxiste, soit tout simplement 
inadaptee au profil de leur enfant ou du membre de la famille atteint (mari ou 
femme, pere ou mere). Ms peuvent aussi aider la personne malade a gerer ses 
crises, les effets des emotions et des eventuelles frustrations, en se connaissant 
mieux et en elaborant des strategies personnels utilisant toutes les ressources 
positives decelees. 




1 7. Du diagnostic au pronostic 117 


Dans ce cadre, notre pratique nous a amenes a traiter les frequentes enuresies 
presentees par des enfants avec epilepsie, de meme que les begaiements, les 
comportements agressifs, les difficultes importantes pour rendormissement... 
lesquels exprimaient des « mal-etre » et des « mal-vivre ». Ces « reactions psy- 
chologiques » analysees, exteriorisees, perdaient de leurs forces, voire etaient 
gommees par d'autres strategies conscientes de gestion des conflits internes. 
Ces troubles, en s'ajoutant a I'epilepsie, s'ils ne sont pas traites, accroissent les 
handicaps pour la vie quotidienne. D'autres « dereglements psychiques » peu- 
vent etre rencontres, comme des troubles des conduites alimentaires, des 
conduites d'autodestruction, parfois de I'encopresie. Ms signent des manifesta- 
tions psychopathologiques plus difficiles a traiter et plus deleteres, qu'il est utile 
de deceler des les premieres apparitions « avant qu'elles ne s'installent ». 

Cette approche pronostique globale n'est pas pratique courante dans les modes 
d'apprehension des epilepsies par les medecins. II est vrai qu'il n'est pas toujours 
aise de se prononcer sur un pronostic. L' experience prouve que des epilepsies 
que Ton pouvait estimer benignes passent par des phases d'aggravation, de la 
meme fa^on que certaines epilepsies estimees compliquees a leur debut vont se 
stabiliser, voire poser de moins en moins de problemes. II est vrai aussi que les 
families deja fortement affectees par le diagnostic epileptologique vont mal vivre 
la necessite d'un bilan psychologique dont ils craignent que les resultats soient 
encore plus douloureux a supporter. 

Souvent ces bilans sont demandes tardivement, motives par des echecs scolai- 
res repetes. II est alors plus difficile de reorganiser la vie de la personne malade 
et de son entourage, des habitudes etant prises et des modes de pensees etant 
deja solidement construits. 

Parfois aussi les families se sont d'abord orientees vers des seances d'ortho- 
phonie, d'ergotherapie ou de psychomotricite. Si ces orientations, en general 
bien acceptees psychologiquement par les pa rents, peuvent se justifier pour des 
cas bien precis et apporter des ameliorations objectives, elles peuvent etre ina- 
daptees ou insuffisantes, les problemes se situant ailleurs. Des lors, elles ne font 
pas progresser le malade, creent des deceptions et font perdre du temps pour 
eviter la construction des sur-handicaps. 
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Strategies therapeutiques 


Meme si on estime globalement que la plupart des malades epileptiques (envi- 
ron 60 %) sont « repondants » aux medicaments antiepileptiques, elaborer des 
strategies therapeutiques adaptees aux differents profils de patients souleve de 
nombreuses questions. 

Medicaments antiepileptiques 

La premiere question que tout medecin se pose est : doit-on traiter on non ? La 
reponse depend du diagnostic mais aussi de I'attitude des malades et de leur 
famille. Lorsque le diagnostic est avere, prescrire des medicaments antiepilep- 
tiques pour empecher la survenue de nouvelles crises est une demarche 
medicale classique. La question est plus discutable s'il s'agit d'une epilepsie qui 
« guerira » spontanement, comme I'epilepsie a paroxysmes rolandiques, ou s'il 
semble necessaire d'attendre la survenue des crises ulterieures. La prescription 
d'antiepileptiques sera d'abord une decision medicale. Elle pourra etre discutee 
avec les patients et leur famille si elle ne semble pas indispensable ou si, par 
exemple, ne pas traiter pour le moment est une source d'angoisse trop impor- 
tante pour les interesses comme pour leurs families. 

II est toujours explique aux patients que les medicaments antiepileptiques ne 
sont que symptomatiques, c'est-a-dire qu'ils ne guerissent pas la cause de 
I'epilepsie, mais qu'en regulant les echanges biochimiques dans le cerveau, ils 
ont pour but de prevenir la survenue des crises. 

L'analyse de I'attitude des malades face aux medicaments a ete traitee dans 
notre ouvrage de 1982 [1]. II ne semble pas que les opinions ni les comporte- 
ments aient notablement change depuis, sauf sur deux points : le premier est 
V usage d'lnternet et la recherche active de malades de plus en plus nombreux 
pour connaitre les medicaments existants, le second a trait a la representation 
du public (les patients compris) concernant les progres medicaux. 

L'attente de ne plus presenter de crise epileptique est tellement forte que, et 
c'est bien comprehensible, I'espoir mis dans la science et dans ce qui est nou- 
veau (entendu comme different et meilleur) est disproportionne par rapport aux 
apports effectifs. 

Les medias contribuent pour leur part a renforcer ces representations, mais les 
publications scientifiques ne les dementent pas non plus. II est en effet frequent 
de lire dans ces dernieres des commentaires sur les « progres considerables » des 
therapeutiques depuis quelques annees, tout en insistant sur la frequence inchan- 
gee des epilepsies pharmacoresistantes, ce qui est pour le moins contradictoire. 

Par ailleurs, personne ne s'interroge sur le fait qu'en pratique, ceux qui sont 
qualifies de « vieux » antiepileptiques, comme le valproate de sodium ou la car- 
bamazepine, sont encore les medicaments de base les plus presents. Si la liste de 
nouveaux antiepileptiques s'allonge regulierement, il n'y a toujours pas encore 
de mise sur le marche de molecules qui permettent a coup sur la non survenue 
definitive des crises. 
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Les « nouveaux » antiepileptiques, souvent presents en association avec les plus 
classiques ont, cependant, apporte a de nombreux malades des ameliorations nota- 
bles. Certains ont ajoute un effet positif sur « I'humeur », voire sur la motivation, ce 
qui favorise la reprise d'un interet pour des actes de la vie. Ms cherchent aussi a 
mieux cibler les differentes epilepsies, ce qui en rend ('utilisation plus differenciee. 

Obstacles a Inobservance des patients 

Les obstacles a une conduite therapeutique rigoureuse sont toujours presents et 
peuvent se resumer ainsi : 

■ pour etre efficace, le traitement doit etre pris tres regulierement, tous les jours 
et en general durant longtemps. II est done contraignant et nombreux sont 
les malades qui I'oublient, ou tentent de I'arreter d'eux-memes, ou ame- 
nagent les prescriptions a leur idee, ou adoptent une sorte de conduite obses- 
sionnelle et s'angoissent si la prise ne correspond pas exactement a I'heure 
habituelle. La periode la plus difficile va etre celle de I'adolescence. Dans I'en- 
fance, la prise des medicaments est sous la responsabilite des parents, mais a 
partir d'un certain age ou I'independance est recherchee, ou I'epilepsie est 
souvent « refusee », les adolescents ont tendance a contester les traitements 
et leurs contraintes de prises regulieres. II faut prendre beaucoup de temps 
pour les ecouter et leur expliquer I'interet qu'ils auront a etre observants ; 

■ il y a les craintes de ceux qui pensent que les medicaments antiepileptiques 
(comme d'autres medicaments du reste) sont comme des drogues et done 
rechignent a les prendre. Ms preferent se traiter par des « medecines douces ». 
Le plus souvent, parce que les crises persistent, ils reviennent aux antiepilep- 
tiques ou tentent d'additionner les deux medecines ; 

■ les effets indesirables des antiepileptiques conduisent a des reflexions plus ela- 
borees. Certains malades peuvent presenter en effet des effets secondaires et 
particuliers a certains medicaments. Ces effets secondaires sont bien connus 
des neurologues. Les plus frequents peuvent etre la prise de poids par desinhi- 
bition de I'appetit, favorisant le grignotage, ou les rashs cutanes en tout debut 
de certains traitements, ou des diplopies transitoires, ou des retrecissements 
du champ visuel. Les neurologues informes de ces effets adverses peuvent etre 
conduits a changer leurs prescriptions medicamenteuses. De meme, le suivi 
biologique par analyse sanguine permet de surveiller certaines constantes, en 
particulier hepatiques et, en fonction des resultats de ces analyses, le neurolo- 
gue peut etre aussi conduit a revoir les prescriptions medicamenteuses. 


A retenir 


Les nouveaux medicaments ne sont mis sur le marche qu'apres des essais tres com- 
plets et rigoureux et tout effet indesirable est enregistre en pharmacovigilance pour 
information aux prescripteurs. Les risques sont done faibles, d'autant que si une 
molecule s'en avere responsable, elle est retiree du marche. 

Cependant, il faut quand meme bien admettre que si un medicament a une effica- 
cite e'est parce qu'il intervient dans les processus biochimiques de I'organisme et 
que par consequent il n'est jamais neutre. 
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La question des effets indesirables des antiepileptiques est encore plus com- 
plexe a traiter quand on etudie la part des « effets psychologiques » des medica- 
ments. Nombreuses sont les publications concernant les essais dits en « double 
aveugle » ou sont compares les effets des nouvelles molecules a des placebos 
(preparations pharmaceutiques depourvues de tout principe actif). Les resultats 
mettent en evidence qu'avec des placebos, les memes effets secondaires qu'avec 
les molecules actives peuvent etre ressentis par certains patients (dont migraine, 
fatigue, vomissements, voire nystagmus...) et ce dans une proportion parfois 
etonnante. II y a done un champ d'analyses a mener sur cette problematique, 
qui reste encore assez meconnue et surtout difficilement apprehendable en pra- 
tique medicale, hormis par la bonne connaissance de la structure psychique des 
malades et des mecanismes de leur conduite therapeutique. 

II peut arriver que le peu d'efficacite des antiepileptiques, outre la reactivite 
individuelle tres variable (des recherches neurobiologiques sont en cours a ce 
sujet), soit du au fait que les crises ne sont pas toutes de nature epileptique (pre- 
sence de pseudo-crises epileptiques). La encore, e'est I'etude electroclinique qui 
permettra au medecin d'adapter la strategie therapeutique. 

Arreter un traitement antiepileptique ne doit pas etre decide a partir du dogme 
des « deux ans sans crise ». En effet, d'une part, etre assure qu'il ne surviendra 
plus de manifestations critiques peut etre un leurre (principalement lors de crises 
partielles), d'autre part, il faut se rappeler que la possibility de generalisation 
secondaire de crises partielles peu manifestes est toujours presente (facilitee ou 
non par des facteurs declenchants) et peut entrainer des consequences sociales 
negatives. 

II ne faut pas sous-estimer non plus le nombre de personnes a qui le medecin 
propose d'arreter leurs traitements medicamenteux parce qu'ils ne font plus de 
crises depuis de nombreuses annees et que leurs EEG sont sans anomalies, et qui 
refusent cet arret, preferant une couverture medicamenteuse pour leur securite 
psychique, une sorte de conduite conjuratoire qui doit etre respectee. 


A retenir 


C'est en fonction de devolution de la clinique, des resultats des EEG et d'une bonne 
connaissance de la personnalite du malade et de ses activites que le neurologue, au 
cas par cas, peut proposer d'arreter la prise d'antiepileptiques. 


Les malades comme leur famille sont presses de trouver le traitement qui les 
liberera des crises. Cette attitude bien comprehensible va parfois les conduire a 
penser qu'ils sont « mal soignes » et a rechercher un nouveau medecin pour un 
nouveau traitement, en se renseignant ou ils le peuvent et parfois sans analyse 
critique. Cette quete du « bon » medecin, frequente pour les maladies chroni- 
ques en general, mais plus encore chez les epileptiques, en fait parfois des 
errants qui accumulent consultations et prescriptions sans que les resultats soient 
satisfaisants. 

En epileptologie, il faut « oser » prevenir les patients que le traitement medi- 
camenteux efficace ne se trouve parfois qu'apres tatonnements, essais des diver- 
ses molecules , essais de diverses associations. Cet ajustement prend du temps, 




1 22 Soigner les epilepsies 


demande de la patience et une communication avec son medecin qui soit fon- 
dee sur la confiance reciproque. 


Dosages biologiques 

Traiter des antiepileptiques suppose quelques commentaires sur les dosages bio- 
logiques. II taut rappeler que : 

■ la dose active de medicament est dependante de la fraction active qui va etre 
presente dans le sang ; 

■ revaluation concernant les limites dans lesquelles cette fraction peut etre 
consideree comme etant active est donnee par des normes statistiques indi- 
quant les zones therapeutiques. A ce sujet, il faut rappeler que les fourchettes 
des normes presentees dans les resultats des analyses biologiques sont des 
« statistiques », c'est-a-dire indiquent des nombres moyens elabores a partir 
d'une population large et non sur le patient lui-meme. Une explication est 
souvent demandee par les patients qui s'inquietent si les resultats de leurs 
dosages s'ecartent un tant soit peu des normes indiquees ; 

■ la part active des molecules varie selon les sujets en raison de metabolismes 
individuels differents et du poids de la personne ; 

■ la quantite de medicament evaluee dans le sang evolue selon une courbe qui, 
apres la prise, s'eleve progressivement, se stabilise puis decroTt. Le medi- 
cament n'est done considere comme actif que durant un certain laps de 
temps, ce qui explique la necessite de 2 a 3 prises par 24 heures pour certains 
traitements ; 

■ pour remedier a cette astreinte, il a ete con^u des formes dites « retard », d'une 
duree d'action prolongee, permettant la prise medicamenteuse en une fois. II est 
toutefois preferable de repartir la posologie en deux prises, le matin et le soir ; 

■ bien evidemment, il faut toujours etre vigilant sur les interactions avec d'autres 
medicaments pour des pathologies associees, essentiellement lors de la 
necessite de plusieurs medicaments antiepileptiques ; 

■ les dosages sanguins, qui, comme on le sait, doivent etre realises loin de la 
derniere prise, sont a demander regulierement (mais pas systematiquement), 
pour savoir si les doses prescrites sont optimales parce que les conditions 
metaboliques peuvent varier, et pour s'assurer de la regularity de la prise du 
traitement prescrit ; 

■ les molecules nouvelles ne sont pas, en principe, utiles a doser, d'autant que 
tres souvent, elles sont prescrites en addition a un traitement anterieur ; 

■ bien entendu a Toccasion de ces dosages sanguins, il convient de controler la 
formule sanguine et les fonctions hepatiques, parfois la creatinine, les folates, 
de meme que d'autres analyses seront demandees en fonction de I'age des 
patients et d'hypotheses cliniques a verifier. 

Par ailleurs des imprevus sont a prendre en compte, lesquels permettent I'ex- 
plication de resultats incomprehensibles. Ms ne pourront etre interprets qu'a 
partir d'un interrogatoire minutieux, qui va par exemple conduire a deceler 
qu'une partie des medicaments est rejetee dans les selles. 
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L'objectif doit toujours etre de chercher a prescrire les doses les plus faibles pour 
I'efficacite la plus manifeste. 


Changements de medicaments 

Parfois, nous sommes conduits a modifier ie traitement medicamenteux en raison 
des effets secondaires observes, de sa non-efficacite, de conditions particulieres 
(desir de grossesse)... Inexperience demontre que ces changements ne peuvent se 
faire qu'avec une grande precaution et tres progressivement, surtout si les patients 
suivent le meme traitement depuis de longues annees. De meme, lorsqu'une the- 
rapeutique medicamenteuse est satisfaisante, meme si elle peut apparaitre « com- 
pliquee », il est risque de vouloir la remanier avec le seul but de la simplifier. 

Parfois on peut etre tente d'essayer un nouvel antiepileptique recemment mis 
sur le marche, soit parce que la resistance aux autres molecules est averee et 
qu'il est necessaire d'essayer des changements, soit, car cela arrive, sous la pres- 
sion de patients qui, instruits par Internet, en font la demande formelle. Bien 
que pouvant douter de I'amelioration objective que pourra apporter le medi- 
cament en question, le role des effets psychologiques etant tels dans ces cas, il 
est preferable de « ceder » a cette demande puis d'en suivre I'utilite. 

Actuellement, un debat s'ouvre a propos des generiques. II est difficile de for- 
muler des idees claires a ce sujet. Des malades consultent en effet pour avoir, 
apres la prise de generiques, connu une recrudescence de leurs crises. Est-ce que 
la modification d'appellation, de conditionnement, ou I'idee simplement d'un 
changement pourraient induire des effets secondaires ? Est-ce que meme si la 
molecule est exactement la meme chimiquement, les differences apportees dans 
les autres constituants des generiques ont un effet objectivable sur des patients 
traites depuis longtemps avec les memes molecules, done peut-etre plus 
receptifs aux moindres changements ? Inequivalence therapeutique entre gen- 
eriques et medicaments princeps a ete affirmee par I'Agence fran^aise de 
securite sanitaire des produits de sante (I'AFSSPS). Les reticences rencontrees et 
parfois la diminution d'efficacite avec I'emploi d'un generique prouvent bien 
I'importance des facteurs psychologiques dans le ressenti des patients. 

Interventions neurochirurgicales 

Lorsque apres avoir essaye toutes les molecules possibles, I'epilepsie reste tres 
handicapante par la recurrence des crises, il est possible d'envisager des investi- 
gations pour une eventuelle intervention neurochirurgicale. 

Decision d'operer 

Revenons sur ce sujet deja aborde mais avec une autre approche. L'idee que 
toute epilepsie partielle a un point de depart au niveau de lesions cerebrales 
localisees a ete etudiee depuis le debut du siecle. En presence d'une epilepsie 
aux crises frequentes (plusieurs par mois) et n'ayant pas ete amelioree par 
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differents essais de traitements medicamenteux, il etait done logique de penser 
que la suppression de la lesion responsable supprimerait I'epilepsie. II fallait 
cependant bien reperer cette lesion et la zone epileptogene, que celle-ci soit bien 
circonscrite et unique et qu'elle soit situee dans une zone cerebrale dont la des- 
truction n'entraTnerait pas de sequelles durables (motrices, troubles de la parole, 
suppression d'une fonction telle que la vision par exemple). 

Inexperience en neurochirurgie a conduit progressivement les specialistes a 
approfondir les elements qui permettaient de decider ou non de I'interet 
d'operer, en dehors des situations ou I'intervention neurochirurgicale est une 
necessity en raison d'un pronostic vital (cas des tumeurs cerebrales). 

Cest depuis les annees 1980 que le traitement chirurgical de certaines epilep- 
sies est devenu, comme nous I'avons mentionne, de pratique plus courante. 
Schematiquement, rappelons : 

■ les interventions tres exceptionnelles qui visent a ameliorer I'etat neurologique 
general (callosotomie pour certaines epilepsies generalises symptomatiques 
graves ou les crises entrainent des chutes frequentes et brutales, hemisphe- 
rectomie pour certaines epilepsies infantiles graves comme la maladie de 
Sturge-Weber ou le syndrome de Rasmussen) ; 

■ plus couramment, les interventions qui visent les epilepsies partielles rebelles 
aux traitements medicamenteux, secondaires a des lesions epileptogenes sie- 
geant dans une region cerebrale dont il est pense que I'exerese sera possible 
et ne provoquera pas de deficits significatifs. 

Ces interventions curatrices sont proposees aux malades pharmacoresistants 
presentant une epilepsie du lobe temporal pour plus de 80 % des interventions 
[2] ou, plus rarement, une epilepsie lesionnelle extratemporale. 

Cependant, certains malades refusent cette possibility et preferent continuer a 
presenter des crises. Nous I'avons deja evoque, mais il nous semble qu'il faut 
insister encore a ce sujet : I'idee que Ton puisse « intervenir dans leur cerveau », 
meme s'ils sont assures que les benefices seront importants pour leur vie quoti- 
dienne, fait tres peur a de nombreux patients comme a leur famille. Tous les epi- 
leptologues connaissent des cas ou les crises relativement frequentes, il est vrai 
de semiologie souvent discrete, sont pourrait-on dire « integrees » a la vie des 
patients. Ms disent : « J'ai appris a vivre avec... », ou bien : « Avec le temps, je 
me suis fait aux crises et a mes medicaments. » 

Outre ces difficultes dues aux craintes des malades, il faut concevoir que 
durant les investigations preoperatoires souvent longues, un soutien psychologi- 
que est necessaire pour bien expliquer le deroulement des examens et faire com- 
prendre que la decision d'operer ou non sera fonction de nombreux facteurs. 

Suivi des interventions neurochirurgicales 

Les resultats des interventions neurochirurgicales sont dans I'ensemble positifs, 
surtout pour les epilepsies temporales. Meme si certains malades ne compren- 
nent pas toujours pourquoi il leur faut poursuivre leur traitement apres I'inter- 
vention, leur qualite de vie est amelioree, car ils presentent moins de crises ou 
n'en presentent plus, ou bien la semiologie de leurs crises est nettement moins 
manifeste. 
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Avec le recul, les etudes portent aujourd'hui sur les consequences de ces inter- 
ventions a moyen et long terme et mettent en evidence un certain nombre de 
sequelles, lesquelles n'etaient pas prevues. On sait maintenant que parler de 
guerison n'est pas justifie pour certains malades chez lesquels des crises peu- 
vent survenir a nouveau apres une periode de remission de duree variable. 
Mais surtout des deficits neurologiques (soit mnesiques, soit phasiques, plus 
rarement moteurs, rapportes dans environ 5 a 6 % des cas) ou psychologiques 
et sociaux peuvent se reveler apres I'operation. Concernant ces derniers, il faut 
distinguer les troubles survenant dans les semaines qui suivent I'intervention 
de ceux qui vont se construire a plus long terme et, bien entendu, tenir 
compte de I'age du patient opere. Le plus souvent, il faut attendre environ 
deux ans apres I'intervention pour analyser I'etat clinique qui commence a se 
stabiliser. 

Nous avons suivi des couples qui avaient d'importantes difficultes a reequilibrer 
leur equilibre relationnel apres une intervention neurochirurgicale. De meme, les 
roles sociaux precedant I'operation ne seront pas ameliores du seul fait d'etre 
libre de crises (au moins pendant un certain temps), car ils restent dependants 
de la qualite de I'experience anterieure (soit scolaire, soit professionnelle). 

Certains auteurs signalent une frequence de troubles psychotiques plus elevee 
chez les patients operes que suivis par traitements medicamenteux. Cependant 
les resultats des etudes sont lies a ceux des bilans psychologiques preoperatoires. 
Si la decision pour operer prend en compte le fait de ne pas inclure les patients 
qui presentent des troubles psychopathologique severes, il peut etre difficile de 
bien reperer que certains troubles psychologiques « legers » avant I'intervention 
ne vont pas etre actives et renforces ulterieurement. 


A retenir 


Quand il n'est pas vital, le traitement chirurgical efficace pour toutes les epilepsies 
n'est pas une panacee. Benefique concernant certaines epilepsies, dont les epilep- 
sies d'origine temporale, il necessite un suivi postopera toi re rigoureux des malades 
pour prevenir les eventuelles sequelles, essentiellement psychologiques, et les aider 
a retrouver un equilibre psychique, voire a elaborer de nouveaux projets de vie. 


Autres therapeutiques 

II existe d'autres possibility therapeutiques pour traiter les malades pharmacore- 

sistants, comme : 

■ le regime cetogene, lequel consiste a privilegier les graisses aux depens des 
sucres et des proteines et a limiter I'apport en eau. Tres contraignante, d'effi- 
cacite ne semblant pas demontree sur les adultes, cette therapeutique realisee 
en milieu hospitalier n'est proposee que pour des cas tres severes ; 

■ le gamma knife, therapeutique radiochirurgicale, qui permet la delivrance 
d'une dose importante de photons sur une zone tres delimitee du cerveau et 
de petite taille. Utilisee essentiellement dans le traitement de certaines 
tumeurs, elle est encore consideree comme experimentale en epileptologie ; 
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■ la stimulation du nerf vague : c'est la technique la plus utilisee parmi les techni- 
ques de stimulations cerebrales, dont d'autres sont encore a I'etude. Elle a ete 
introduite en France vers les annees 1996. Elle est indiquee lorsque les patients 
ne sont pas ameliores par les antiepileptiques et ne peuvent pas avoir recours 
a la neurochirurgie. II s'agit d'une stimulation electrique au niveau du nerf 
vague, qui va suivre un trajet le long du cou qui la conduira jusqu'au cerveau. 
Cette stimulation va en principe modifier I'activite cerebrale et, apres reglage 
de I'appareil, il est attendu un effet inhibiteur sur les declenchements des cri- 
ses, le patient continuant a prendre les antiepileptiques presents. II semble 
que pour un patient sur deux, la frequence des crises diminue de moitie, en 
tous cas pendant un certain temps apres reglage de I'appareil. 

Ces observations meritent un commentaire : de meme que pour les experi- 
mentations des medicaments ou les conclusions des etudes valorisent le benefice 
qui en est tire par la diminution de 50 % du nombre de crises, cette proportion 
est retrouvee avec la stimulation du nerf vague. Or, si on se place du cote du 
malade et sachant que ce sont ceux qui ont des crises tres frequentes qui sont 
beneficiaires de ces traitements, I'interet de reduire les crises de moitie en fre- 
quence (par exemple : 10 par jour au lieu de 20) n'est pas pour eux d'un grand 
soulagement sauf si elles deviennent moins manifestes. II y a certes un mieux 
medical, mais leur quotidien n'en est pas pour autant forcement ameliore. 


A retenir 


En epileptologie, toutes les possibility therapeutiques existantes et ayant fait I'ob- 
jet d'etudes rigoureuses doivent etre tentees car, meme si les effets ne sont pas 
toujours aussi satisfaisants que ceux qui pouvaient etre attendus, toute obtention 
d'un mieux-etre, transitoire ou a plus long terme, est positive pour un patient. 


II faut aussi bien comprendre que la recurrence tres importante des crises, 
meme en dehors de la survenue d'etats de mal (crises qui durent plus longtemps 
qu'a I'accoutumee ou recidivent dans un laps de temps court) qui doivent etre 
traites en urgence, n'est pas sans risques d'effets deleteres sur le fonctionnement 
cerebral. Chercher a diminuer la frequence des crises correspond done a une 
conduite medicale protectrice. Certains auteurs [3] emettent I'hypothese d'une 
« memorisation des crises » par les tissus nerveux dans certaines conditions, ce 
qui entrainerait ^augmentation de la frequence et de la severite des crises chez 
des patients. 

En revanche, il faut etre vigilant sur la « protection forcee » adoptee par des 
parents, qui prennent I'habitude d'utiliser des suppositoires ou des injections de 
Valium® des qu'ils croient qu'une crise peut survenir. Si cette medication est 
reellement utile dans certains cas, dont justement les etats de mal, elle est sou- 
vent inappropriee et ne repond qu'a I'angoisse de I'entourage. Elle peut etre 
nefaste si elle est trop souvent utilisee et de maniere inadaptee. 

Therapies complementaires 

Au cours des pages precedentes, le lecteur a ete amene a considerer qu'en epi- 
leptologie (mais ceci est vrai pour la plupart des maladies chroniques), la part du 
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profil psychologique du patient est majeure, meme pour interpreter les donnees 
que Ton pense ne devoir relever que de reponses objectives. La medecine, 
science de I'homme malade, est en permanence confrontee a ce dilemme : soi- 
gner, voire soulager une personne chaque fois differente dont la subjectivity va 
filtrer et orienter toutes les conduites. Nous I'avons evoque pour les comporte- 
ments des malades face au vecu de leur epilepsie comme face aux differentes 
medicalisations qui leur sont proposees. 


A retenir 


L'epileptologue, specialiste du soma, se doit d'etre aussi forme a la psychologie Cli- 
nique ou bien de travailler en equipe avec des specialistes de I'etude de la psyche. 


Nous osons croire que notre pratique, conjuguant nos deux disciplines, a 
permis d'aider les malades qui nous ont fait confiance et d'eclairer I'etude des 
epilepsies par une approche un peu differente de celle qui est proposee 
traditionnellement. 

Objectifs 

Mais revenons sur des aides therapeutiques complementaires aux therapeu- 
tiques medicamenteuses et autres. Outre les tests neuropsychologiques et clini- 
ques qui permettent, nous I'avons evoque, d'avoir un fil conducteur pour 
accompagner les patients dans I'elaboration de projets de vie sociale, scolaires 
ou professionnels adaptes a leurs profils, les entretiens avec des psychologues (psy- 
chotherapie) connaissant bien les maladies epileptiques peuvent apporter des 
ameliorations sur des points tres specifiques, comme apprendre a : 

■ mieux gerer les emotions, lesquelles peuvent favoriser le declenchement des 
crises ; 

■ faire face a la frustration de ne pas se sentir comme « les autres », « amputes » 
de vie comme disent certains. C'est ^accumulation des frustrations qui peut 
conduire soit a une regression dans la passivite, soit a des depressions esti- 
mees presentes pour environ un tiers des malades, soit a des tentatives d'auto- 
lyse plus nombreuses que dans la population generale. Ces modes de 
reactions negatives affectent les adultes mais aussi les enfants et peuvent 
conduire a des comportements revendicatifs et agressifs vis-a-vis d'autrui 
(dont les membres de sa famille) comme vis-a-vis de soi (automutilations) ; 

■ connaitre ses crises, leur deroulement et les ressentis eventuels de leur surve- 
nue pour « utiliser » tout ce qui est possible en vue d'eviter des consequences 
deleteres et bien evidemment pour les decrire de fa^on tres precise au 
neurologue ; 

■ apprivoiser son corps, se detendre et savoir respirer. Tres souvent les personnes 
epileptiques sont mal dans leur corps, surtout quand elles presentent des cri- 
ses motrices avec chutes, aussi le recours a des techniques qui peuvent les 
aider sur ce plan est recommande. Pour certains, c'est de la kinesitherapie, 
pour d'autres de la psychomotricite, pour d'autres encore des seances de 
relaxation, de gymnastique ou plus simplement la pratique d'un sport ; 
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■ ne pas se sentir coupable : ce sentiment dont on parle peu existe cependant. II 
peut etre plus ou moins conscient et masque. II s'observe chez Tenfant qui 
sent et constate les preoccupations et les craintes de ses parents, de ses freres 
et soeurs. II s'observe chez Tadulte surtout s'il a charge de famille ; 

■ la relation aux autres : le plus souvent, ce sont les autres qui gardent les mani- 
festations des crises dans leur memoire et en font le recit aux personnes concer- 
nees, lesquelles n'ont pas toujours conscience de ce qui s'est passe (le trou noir 
insupportable), et, par ailleurs, ce sont ces memes autres qui pergoivent la crise 
et le malade a travers des prejugements, lesquels sont plus affectifs qu'objectifs 
et souvent charges de connotations negatives. Comprendre les reactions des 
autres, les raisons de leurs comportements et de leurs discours, ameliore les 
communications entre les malades et leur environnement familial ou 
professionnel. 

Modeles d'analyse 

Les references aux theories subjectives aident a analyser ces processus cogniti- 
voaffectifs, a les demonter avec Tinteresse et a chercher a en « remonter » 
d'autres avec une autre approche plus constructive. Pour R. Schwan et al. 
[4] : « Tout sujet cree une suite infinie de theories subjectives qui lui permettent 
d'expliquer le monde mais egalement sa propre existence, son propre fonction- 
nement et comportement. » Ces theories sont des « agregats complexes ayant 
une structure argumentative (au moins implicite) ». Elies sont « des bases de 
savoirs relativement stables dans le temps, mais qui ne sont pas forcement 
accessibles a tout moment au sujet. Elies ont le plus souvent un caractere impli- 
cite bien que le langage soit le mode principal pour les exprimer ». Cette appro- 
che de sociopsychologie du raisonnement et de Taction est applicable a toute 
analyse de la coherence mentale. Elle semble particulierement utile en epilepto- 
logie, ou les argumentaires des dires et des faire sont charges de sens confus et 
diffus, echappant pour une tres grande part a la simple logique du savoir nourri 
de connaissances validees et objectives. 

Les interventions psychologiques et sociopsychologiques [5] sont encore peu 
developpees en epileptologie. Elies sont mal connues des neurologues, qui valo- 
rised surtout les neurosciences et s'approprient plus facilement les theories de 
psychologie cognitive chiffrees. On observera cependant que les cognitivistes, 
de leur cote, sentant leur mise en echec dans certaines analyses, « se montrent 
aujourd'hui plus hardis et, parfois, se risquent a des travaux prenant en compte 
des facteurs emotionnels et motivationnels » [6]. 


En resume 


Ce sera la complementarity entre les differentes approches therapeutiques qui sera 
la plus efficace. II n'est pas question de valoriser une methode plutot qu'une autre. 
II faut que les professionnels, en accord avec les patients et leur famille, decident de 
celle qui est la plus adaptee a chaque patient dans ce qu'il est en tant que personne 
et dans ce dont il est atteint en tant que malade. II est aussi indispensable de s'assu- 
rer que les modalites des traitements mis en oeuvre ont ete validees par des experts, 
en vue d'eviter une derive vers des prises en charge hasardeuses et nuisibles. 
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Therapies psychanalytiques 

Sans sous-estimer I'interet des therapies psychanalytiques en epileptologie, nous 
considerons qu'elles ne sont accessibles qu'a une petite proportion de malades, 
enfants comme adultes. Elies se referent a des theories auxquelles, concernant les 
crises en tous cas, il est peu aise d'adherer totalement. Elies font de la crise un 
« langage » dont le contenu est charge de sens. L'inconscient sous la pression d'un 
conflit interne (blocage de la libido dans ses voies normales de decharge) ne peut 
s'exprimer autrement. Si nous avons beaucoup appris des ecrits de C. Bouvard [7], 
H. Beauchesne [8] et M. T. Sutterman [9], si les analyses qu'ils ont developpees 
trouvent un echo dans la pratique quotidienne, c'est I'autoritarisme de certains 
discours psychanalytiques qui nous semble irrealiste et dangereux. 

Nous pensons qu'il est utile de prendre, dans la discipline psychanalytique, ce 
qui peut etre une sorte de fil rouge pour I'ecoute et la comprehension du 
malade (de certaines de ses crises et de certains de leurs facteurs declenchants) 
et de son entourage mais sans dogmatisme totalitaire, exclusif et excluant. 

Nous accordons a I'ouvrage d'H. Beauchesne [8] un interet tout particulier, sur- 
tout pour les pages dans lesquelles il developpe I'idee que la comprehension du 
vecu de I'epileptique est toujours necessaire, ne serait-ce que dans la mesure ou elle 
apporte un soutien au patient et a sa famille, leur permettant de faire face a la 
menace narcissique et d'eviter des structurations sur un mode pathologique. Les 
psychotherapies trouvent leur place (avec les reserves propres aux differentes patho- 
logies) dans I'incapacite de I'environnement a contenir les angoisses archaiques et 
I'importance des failles preexistantes au niveau de la constitution de soi. 

Medecines alternatives 

Les traitements medicamenteux sont bien evidemment indispensables, mais 
dans certains cas nous savons que d'autres possibility peuvent aider les patients 
pharmacoresistants aux antiepileptiques, les aides psychologiques proposees 
etant clairement differenciees de ce qui est regroupe sous I'expression de « me- 
decines alternatives ». 

En 2006, dans la revue International Epilepsy News, K. Acevedo [10] publie un 
article sur les « medecines complementaires et alternatives » en epileptologie. 
II est question d'homeopathie, d'acupuncture, de naturisme, de yoga, d'hyp- 
nose, de musicotherapie, de prieres, d'herbes, de reflexologie, d'osteopathie, de 
massages, de I'usage de forces electromagnetiques... Bref, la liste est longue et 
met en vrac de nombreuses pratiques. II est indique qu'en France, 40 % des 
personnes avec epilepsie ont eu a un moment recours a ces « medecines ». Ce 
pourcentage a peu de sens car trop global ; il est cependant indicatif et doit 
questionner le corps medical. 

Le recours a des pratiques de soins autres que celles reconnues par la science 
correspond a des besoins dont la demande est I'ecoute, et pas seulement 
« I'ecoute neurologique de la maladie », mais I'ecoute des plaintes (au sens psy- 
chologique du terme) de la personne en souffrance et de son entourage. 

Les souffrances physiques comme les souffrances morales peuvent conduire a 
chercher, partout ou on le croit possible, une solution et a faire croire que, de 
fagon transitoire, on I'a trouvee. Le probleme alors n'est pas d'opposer les 
approches, de les hierarchiser en valeur, mais plutot de bien les connaitre 
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(domaines duplication, objectifs et moyens, validite, fiabilite) et surtout de 
s'assurer qu'elles sont pratiquees par des professionnels competents dans leur 
pratique et formes aux epilepsies. 

De nouveaux questionnements 

line derniere reflexion sera proposee concernant les therapies en epileptologie, 
car elle ouvre de nouveaux questionnements et fa^ons de penser. Nous savons 
que la plupart des medicaments antiepileptiques ont ete trouves « par hasard », 
par exemple le valproate de sodium, qui reste encore aujourd'hui, avec la carba- 
mazepine, I'antiepileptique de base [11], alors que des antiepileptiques dits de 
nouvelle generation sont de nos jours aussi presents pour d'autres pathologies 
que les epilepsies, comme les migraines, ou les douleurs. 

De meme, il est question d'avoir recours a la stimulation du nerf vague pour 
traiter certains cas d'obesite et les essais de stimulation intracranienne appliquee 
au Parkinson sont tentes pour des epilepsies. 

La specificite antiepileptique de la plupart des therapeutiques s'elargit. Quelles 
legons peut-on en tirer ? Existe-t-il des similitudes de dysfonctionnements neuro- 
naux engendrant des semiologies diverses, ou bien le niveau des connaissances 
des processus epileptologiques ne permet pas encore de les analyser et les trai- 
ter en tant que tels ? Quelles qu'en soient les reponses, de nouvelles conceptions 
de medicaments antiepileptiques sont a I'etude. Elies necessitent de longues 
annees de recherche et de tests de leur efficacite sur les animaux puis sur les 
hommes, et done des financements tres lourds avant leur mise sur le marche. 

La therapie genique de certaines epilepsies est travaillee par certaines equipes 
dans le monde, mais elle ne sera envisageable de fa^on concrete que dans de 
nombreuses annees. 

La neurobiologie apportera sans doute plus rapidement des connaissances, les- 
quelles pourront se concretiser pour elargir encore la gamme des therapies 
medicamenteuses. 
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Instances de I'epilepsie 


Presentation 

II existe deux structures internationales representees dans la plupart des pays 
du monde. Leur mission : apporter une meilleure qualite de soins et de vie aux 
personnes atteintes d'epilepsie. Les medecins interesses par les epilepsies se sont 
regroupes en ligues contre I'epilepsie et des associations de malades epileptiques 
se sont creees progressivement sous des labels differents. Au plan international, 
apres avoir rencontre des « difficultes » pour travailler ensemble, V International 
League against Epilepsy (creee en 1 909), federant les ligues et V International Bureau 
for Epilepsy federant les associations de malades, collaborent maintenant etroite- 
ment et avec I 'Organisation mondiale de la sante. 

En France, deux associations represented ces structures internationales : la Ligue 
franchise contre I'epilepsie, qui represente la Ligue internationale, et AISPACE, qui 
est depuis 1982 le representant du Bureau international pour la France. 

Les structures internationales creent et developpent des commissions d'etudes 
et de recherche, diffused des informations sur les epilepsies et leurs conse- 
quences, organisent des colloques, congres, seminaires, par continent (Europe, 
Afrique, Asie) et a I'echelle mondiale. Ainsi nous avons organise avec la Ligue 
franchise pour la premiere fois en France, a Paris, en 2006, le 26 e Congres inter- 
national d'epilepsie et, avec la commission Europe de V International Bureau for 
Epilepsy, la Xl e Conference europeenne « Epilepsy and society » pour la premiere 
fois elle aussi en France, a Marseille, en octobre 2008. 

Un des nombreux interets de participer a ces instances internationales est de 
suivre 1'evolution des connaissances et des pratiques dans les differents pays du 
monde. Schematiquement, on peut distinguer : les pays dits emergents, qui 
manquent autant de medecins que de medicaments, et dont les besoins, nette- 
ment differents de ceux de nos pays, s'expriment de plus en plus fortement [1], 
et les pays industrialises qui ont a peu pres les memes besoins et les memes 
demandes. La France est reconnue comme un des pays ou les personnes avec 
epilepsie sont globalement les mieux soignees. 

En France, differentes associations de malades se sont creees progressivement 
depuis 1985 : certaines sont nationales, comme Epilepsie France, d'autres sont 
plus regionales ou ciblent des problematiques particulieres comme des syndro- 
mes epileptiques rares. Ces dernieres sont souvent rattachees a I'Alliance mala- 
dies rares (maladies qui concernent moins d'une personne sur 2 000), creee en 
2000. La Fondation franchise pour la recherche sur I'epilepsie s'associe aux 
instances existantes et, comme son nom I'indique, cherche a promouvoir et a 
developper des recherches en epileptologie. 

II serait mal venu de notre part de porter un regard critique sur les instances fran- 
chises. Nous y participons et avons, comme les autres, les memes difficultes pour 
agir. Nous tentons simplement id de faire une sorte d'etat des lieux et d'analyser 
les raisons de nos faiblesses partagees. 
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Ligue fran^aise contre I'epilepsie 

On peut regretter que la Ligue fran^aise contre I'epilepsie n'ait pas, depuis sa 
creation, souhaite ou pu developper des politiques d'actions et de communica- 
tions fortes avec les responsables institutionnels et le grand public. II semble 
qu'aujourd'hui, des changements dans sa strategic interne et un desir d'ouverture 
se manifestent au sein de la ligue, ce qui n'est pas sans lien avec le developpement 
des associations de malades. 

Au sein de la Ligue fran^aise, une equipe propose des formations pour les 
medecins interesses et pour les paramedicaux. Cet objectif est important et il 
faut le soutenir. La participation a I'acte de soins des infirmiers comme des tech- 
niciens EEG nous semble indispensable. Ms ont avec les malades et leur famille 
des contacts frequents, parfois dans des situations angoissantes qu'ils doivent 
savoir gerer. Ms sont temoins et parfois complices des malades et jouent souvent 
le role de « courroies de transmission » de la communication entre les medecins 
et les families. 

Associations de malades epileptiques 

Arretons-nous sur les associations de malades, que nous connaissons bien car 
nous sommes a I'origine de la premiere d'entre elles (AISPACE) en France, en 
1980. Elles ont un role majeur aujourd'hui dans ce qui a ete decrit comme « la 
veritable revolution culturelle liee aux positions et aux nouvelles demandes des 
families vis-a-vis des professionnels » [2]. 

Nous avions cherche a faire le point sur I'histoire et les problematiques des 
associations de malades dans une publication en 2002 [3] et lors des Entretiens 
de Bichat en 2004 [4] et nous n'y reviendrons id seulement que pour insister sur 
le passage progressif de leur mission « sociale » a leur mission « sanitaire ». 

Une recente conference de la vie associative sous I'egide du Premier ministre, 
en janvier 2006, met en evidence quelques chiffres : il se cree aujourd'hui en 
France pres de 70 000 associations par an (190 par jour). On estime qu'il y a 
actuellement 1 million dissociations en activite. La proportion des associations 
a objectifs sanitaires et sociaux est de 1 6,5 % de I'ensemble, au 3 e rang apres les 
associations sportives et les associations culturelles, de tourisme et de loisirs. 
Enfin 4 associations sur 5 fonctionnent exclusivement avec des benevoles. Cette ple- 
thore dissociations s'explique par la facilite des demarches administratives pour 
leur creation et correspond aux desirs du Fran^ais d'avoir « son » association de 
proximite. Les associations de malades epileptiques se sont developpees dans ce 
contexte culturel et administratif. 

Parmi les nombreuses associations qui ont ete creees, certaines ont arrete de 
fonctionner, d'autres ont fusionne, d'autres ont poursuivi leur route en s'adaptant 
aux besoins exprimes par leurs adherents. II y a a notre sens autant d'avantages 
que d'inconvenients a cette multiplication dissociations. Les inconvenients por- 
tent sur le climat « concurrentiel » qui s'est installe, chacune ayant besoin d'ac- 
croTtre son nombre d'adherents pour, d'une part, asseoir sa representative, 
d'autre part, avoir les moyens financiers de fonctionner. Leur nombre accroTt les 
faiblesses strategiques pour une politique d'ensemble et la difficulty pour les mala- 
des et leur famille de differencier ces associations entre elles et de reconnaitre celle 
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qui leur sera le plus utile. D'un autre cote, I'idee d'une seule association puissante 
par sa taille presente le danger de devenir un monopole, une lourde structure 
administrative, coupee du terrain avec I'enjeu de luttes de pouvoirs internes. 

Comme toujours, il serait souhaitable de trouver un mode organisationnel 
intermediate en differencial les roles et les projets, peut-etre a partir de popu- 
lations plus ciblees (par classes d'age, types de maladie epileptique, nature des 
handicaps) et en creant des possibility de mises en commun des idees et des 
actions dans un cadre federatif large. 

Nous avons ete de ceux qui ont souhaite une telle approche et espere que la 
creation du Comite national de I'epilepsie (compose de representants de la Ligue, 
de la Fondation frangaise pour la recherche sur I'epilepsie, d'Epilepsie France, 
d'Eole et d'AISPACE) soit cette instance commune de reflexions, de strategies 
et d'actions ouverte a tous. Pour I'heure, le comite n'a pas encore trouve ses 
marques et n'a comme fonction essentielle que I'organisation des Journees 
nationales de I'epilepsie, lesquelles ont lieu tous les deux ans depuis 2002, visant 
une sensibilisation du public aux epilepsies, toujours necessaire par ailleurs. 

De meme, les etablissements specialises qui accueillent les personnes avec 
epilepsie, et dont les agrements les ont surtout orientes a devenir des structures 
medicoeducatives plus generalistes, sont rarement associes a des discussions 
communes, par habitude sans doute, mais peut-etre aussi par leur apprehension 
a engager des remises en question de leur fonctionnement. 

Difficulties et fonctionnement 

Les associations de malades epileptiques (comme du reste les autres associations 
de malades) ont eu a leur debut des difficultes a etre admises et reconnues du 
corps medical. Elies devaient definir clairement leurs roles et projets, ne pas se 
placer en « concurrents » dans I'organisation des soins, sachant porter la parole de 
leurs adherents, mais de maniere objective et sans acrimonie. Dans notre associa- 
tion AISPACE, ces difficultes ont ete renforcees par le fait que nous avions souhaite 
que ce soient les personnes epileptiques et/ou leurs parents qui dirigent I'associa- 
tion, travaillant avec les neurologues et d'autres specialistes mais en tant que 
partenaires exterieurs a I'association. Nous avons du reste poursuivi dans cette 
voie et sommes toujours la seule association qui ait ce mode de fonctionnement. 

On doit reconnaitre aussi que, parmi les families qui adherent aux associa- 
tions, la majorite sont dans des situations douloureuses parce que I'epilepsie est 
difficile a stabiliser et que d'autres problemes neuropsychologiques sont associes 
aux crises. Ces families sont done souvent deques par la medecine, parfois reven- 
dicatives voire agressives envers les medecins, dont elles attendaient sans doute 
trop. Ceux qui presentent une epilepsie peu handicapante et qui preferent ne 
pas trop y penser delaissent le plus souvent le monde associatif et ne desirent 
pas se retrouver parmi les autres, plus atteints qu'eux, ou qui leur rappellent un 
passe qu'ils souhaitent oublier. 

Limites du benevolat 

Le benevolat de son cote peut etre aussi la pire et la meilleure des choses : la 
pire parce qu'il ne permet pas de jouer des regies de « travail » clairement 
definies et applicables, la meilleure parce qu'etant sans liens hierarchiques ou 
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fonctionnels, c'est avec toutes les richesses de I'implication personnels que les 
benevoles vont vers les autres et cherchent a les aider. 

Mais si leur motivation vient du coeur, elle n'est pas, le plus souvent, accompa- 
gnee d'une formation suffisante en epileptologie comme au role d'ecoutant de la 
souffrance et des plaintes. Trop souvent le benevole ne connaTt que son epilepsie 
ou celle du membre de sa famille, et encore pas toujours tres bien, et ne commu- 
nique avec les autres qu'au travers ses connaissances et ressentis personnels. 

II taut prendre en compte la fatigue psychique liee a I'investissement personnel 
des benevoles. Quand on ne peut pas se distancier psychologiquement, ce que 
les psychologues apprennent, en mediatisant les relations duales avec des 
« outils », des « techniques », des « methodes », des interpretations conceptuel- 
les, on est vite « entame » par la souffrance de I'autre qui renvoie a la sienne et 
par son impuissance a trouver des solutions. Au cours des annees, nous avons 
vecu ces difficultes avec nos responsables benevoles, et nous-memes nous som- 
mes souvent sentis demunis pour les aider a aider sans que leur psychisme en 
soit atteint. 

En outre, la complexity actuelle des questions administratives et des aides 
existantes pour les personnes malades et/ou handicapees necessite de nos jours, 
pour une utilisation efficace, un veritable professionnalisme. 

S'ajoute done un nouveau dilemme et, la encore, des solutions a trouver. S'il 
serait souhaitable que les benevoles soient formes a leur role, comment leur 
demander un professionnalisme sans retribution de leur temps de travail ? C'est 
sans doute une des grandes differences entre la France et les autres pays du 
monde, ou les associations de malades epileptiques ont eu des salaries des leur 
creation. 

II y a un effet pervers au recours aux benevoles, lequel donne lieu a des sou- 
tiens faits de bonnes paroles, en particulier de la part des responsables institu- 
tionnels, mais sans accorder d'aides financiers puisque les associations montrent 
qu'elles sont capables de fonctionner sans salaries ou en nombre tres restreint. 

Les adherents des associations ont du reste parfois du mal a comprendre qu'il 
leur faille cotiser pour avoir acces aux services proposes. Certains pensent que 
c'est I'Etat qui subventionne les associations et, avec I'image actuelle de la gra- 
tuite en matiere de sante, ils rechignent a participer financierement au fonction- 
nement des associations, auxquelles ils ne s'adressent que ponctuellement pour 
leurs besoins personnels. Cette observation peut sembler contradictoire avec le 
comportement genereux des Fran^ais face a des catastrophes naturelles lors de 
demandes d'aides financiers ou pour des operations comme le Telethon. En fait 
cela illustre une conduite frequente qui fait preferer apporter une aide financier 
a des evenements interpellant I'emotion (la souffrance des enfants), voire la 
compassion (que la television sait bien utiliser), qu'a des actions du quotidien , 
peu relayees par les medias car non telegen iques. 

Evolution des demandes des malades 
et de leur famille 

Depuis 1981, a AISPACE, nous analysons tous les deux ans les demandes qui 
nous ont ete transmises pour les regrouper par theme et suivre leurs evolutions. 
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Globalement, on observe que du besoin de sentir qiT« on n'est pas seul » a etre 
atteint de cette maladie, du desir de chercher a communiquer avec d'autres 
families ayant des problemes communs, les demandes sont devenues essentiel- 
lement liees aux questions medicales (la recherche du « bon » medecin, la 
confirmation d'un diagnostic ou d'une evaluation des prescriptions medicamen- 
teuses deja etudiees via Internet, les progres scientifiques et medicaux 
attendus...). 

Pour toutes les associations de malades et instances medicales et sociales, la 
diffusion d'informations est I'objet principal de leurs activites et de leur budget. 
A ce sujet, il est regrettable que les questions sur : que diffuser ? A qui ? 
Comment ? Pourquoi ? Avec quelle evaluation ?, n'interrogent pas vraiment. 
Chaque organisation poursuit son travail d'elaboration et de diffusion de docu- 
ments divers, s'ajoutant les uns aux autres, et ce dans tous les pays. L'observation 
objective de I'impact de ce travail conduit a evoquer une certaine attitude 
de continuity dont I'interet ne tient surtout qu'a la seule poursuite de ces 
diffusions. 

Les resultats d'une enquete tres recente [5] de I'Epilepsy Foundation sur 
1 9 441 adolescents scolarises sont assez demonstratifs : 

■ 49 % des adolescents interroges n'ont jamais entendu parler d'epilepsie ; 

■ 49 % pensent que I'epilepsie peut etre contagieuse ; 

■ 1 9 % font de I'epilepsie une maladie mentale. 

Le fait que les jeunes Americans donnent ces reponses, malgre les efforts de 
diffusion d'informations dans leur pays aides par des moyens financiers impor- 
tants (compares a la France), devrait etre analyse avec interet, et I'idee que 
nous ne savons pas encore bien « parler » des epilepsies devrait peser sur nos 
reflexions. 

Nous n'avons pas encore « sorti les epilepsies de Y ombre » et I'augmentation des 
connaissances scientifiques n'est toujours pas parvenue a donner de ces mala- 
dies une vision claire de leurs mecanismes et de leurs causes. II nous faut done 
tous ensemble nous atteler a cette tache, d'autant qu'elle n'est pas que psycho- 
sociologique. L'image des epilepsies joue, nous avons deja insiste a ce sujet, un 
role important dans le vecu medical des malades. 


Expression des attentes 

En 2006, pour preparer la tenue de la premiere Journee francophone de 
I'epilepsie, nous avions demande a des adherents dissociations de malades 
epileptiques quelles questions ils se posaient et aimeraient voir traitees par les 
intervenants medecins epileptologues lors des tables rondes qui etaient organi- 
ses. Sans reprendre ici I'integralite des questions qui nous ont ete adressees, 
nous proposons quelques commentaires a leur sujet. 

II est interessant d'observer en premier lieu Yinfluence des medias. Le question- 
nement des malades en est I'echo. Comprendre et differencier les maladies 
epileptiques, connaitre les etiologies et leurs consequences pour devolution des 
maladies, les relations entre le syndrome epileptique, I'organisation de la struc- 
ture psychique, les modes et capacites de developpement cognitif, les troubles 
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du comportement et des conduites... ne sont pas (ce qui confirme les lignes 
precedentes) les thematiques retenues en premier par les malades et leur 
famille. 

Ms se sont appropries des scoops de divers magazines ou emissions de tel- 
evision et en ont assimile le contenu a partir de leurs idees et de leurs represen- 
tations. Si des questions liees a la genetique sont posees, elles le sont pour 
evacuer I'image toujours presente et angoissante de I'heredite. Si des questions 
sur les traitements medicamenteux et autres traitements (dont les interventions 
neurochirurgicales) sont parmi les questions medicales les plus frequentes, elles 
expriment leurs attentes de ne plus faire de crises. 

Ces themes correspondent, fond et forme, aux questions auxquelles nous 
sommes confrontes depuis des annees. 

Les autres questions « classiques » qui illustrent la lenteur de I'efficacite de nos 
actions concernent le rapport aux autres : « le dire » ou ne pas « le dire », don- 
ner au grand public une meilleure image des epilepsies mais surtout des « epi- 
leptiques », lever les tabous qui entourent encore cette maladie... 

Et toujours classes en tete des demandes, on retrouve I'obtention du permis de 
conduire et I'acces a I'emploi, per^us tous deux comme des discriminations 
sociales qui persistent, voire s'amplifient actuellement compte tenu des modes 
de deplacements et des difficultes pour trouver un emploi. 

Plus innovantes sont les questions des malades (qu'ils n'auraient sans doute 
pas ose formuler explicitement il y a quelques annees) sur I'ecoute medicale, les 
autres medecines dites parallels, le role de I'emotion, la frequence des troubles 
anxiodepressifs, les moyens d'autocontrole des crises... Les relations entre epi- 
lepsie, problemes mnesiques et fatigue chronique sont evoquees, associees aux 
roles des medicaments, souvent consideres comme responsables de ces 
troubles. 

Nous avons ete surpris du faible nombre de demandes ayant trait aux prises 
en charge medicosociales et au travail de psychodeveloppement en institutions 
specialises. La plupart des parents ont a faire un tel parcours du combattant 
pour trouver une institution qui accepte leur enfant, qu'ils n'osent pas (quand ils 
ne le con^oivent meme pas) demander a ce que soient ameliorees les modalites 
de prises en charge psychologiques et educationnelles dans ces etablissements. 
II y aurait pourtant beaucoup a tenter, meme avec les moyens humains et finan- 
ciers actuels, pour apporter aux jeunes epileptiques les aides necessaires visant, 
au moins, a ne pas voir decroTtre leurs capacites mentales et s'organiser des 
conduites reactionnelles deleteres. Mais il faudrait changer des habitudes dans 
les conduites, certaines methodes de formation des membres du personnel et 
reflechir aux avantages/inconvenients a n'ouvrir ces institutions qu'a des person- 
nes epileptiques ou a des personnes qui ont des pathologies differentes mais 
avec des problemes neuropsychologiques voisins, a s'organiser pour des accueils 
temporaires ou pendant les vacances scolaires, a former et a travailler avec les 
families... 

Tout un programme de reflexions et d'organisation est a elaborer a ce sujet en 
se rappelant qu'actuellement, se ressentent surtout le manque d'etablissements, 
le manque de places et que de nombreux projets locaux de lieux de vie soute- 
nus par des families sont en attente d'une decision qui n'aboutit pas. 
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En resume 


Les associations de medecins et de malades, tout en gardant leur independance, 
ont a evoluer vers des collaborations pour poser et traiter les vrais problemes pour 
le present et pour I'avenir. 

II est aujourd'hui demande aux associations, outre d'etre des lieux d'accueil brisant 
I'isolement des malades et leur apportant une ecoute individuelle de leurs souffran- 
ces, de devenir des porte-paroles avises de leurs besoins et attentes et des defenseurs 
de la qualite des politiques de soins et des accompagnements medicosociaux. 
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Epilogue 


Parler vrai 

II ne peut y avoir de conclusion aux analyses qui precedent. Conclure laisse 
entendre qu'il est possible de terminer, d'arreter, de fixer des idees comme des 
raisonnements et des connaissances, alors que tous les themes abordes restent 
ouverts, a approfondir, a etre repris dans des reflexions et actions qu'il faut 
continuer a mener. 

Nous avons choisi une approche des questions posees par les maladies epilep- 
tiques qui tente de donner une image dynamique de ces dernieres et de leurs 
vecus nourris de leurs histoires, croisant le passe et ses traces dans le present, 
des roles du soma et du psyche, du savoir scientifique et du savoir profane. 

Devant I'ampleur du domaine aborde, nous avons opte pour ne considerer 
que certains aspects : ceux qui nous paraissaient les plus presents dans la prati- 
que epileptologique et ceux qui nous paraissent refleter au plus pres les paroles 
et les attentes des personnes qui souffrent d'une epilepsie et celles de leur 
famille. 

Nous avons conscience de ne pas avoir commente nos analyses par de nom- 
breuses references aux publications existantes, qui sont considerables. Mais si 
notre objectif est de participer a I'enrichissement des connaissances des profes- 
sionnels de la sante et des malades, il est surtout de leur donner envie de conti- 
nuer a s'informer avec un regard critique et de penser les epilepsies autrement. 
Nous nous sommes expliques sur cet « autrement », qui engage a parler vrai et 
a considerer, pour les soins, la maladie autant que la personne dans sa vie sociale 
et affective et au travers des valeurs de son epoque. 

Nous nous sommes souvenus de la lettre manuscrite de Fran^oise Dolto datee 
du 29 septembre 1981, en reponse a une question qui lui avait ete posee : 
« Comment doit-on parler a un epileptique ? » Dans cette lettre qui nous a ete 
remise, elle ecrit : « Dire ou parler " vrai " sur I'epilepsie est bien difficile... Pour 
chaque epileptique, c'est different. II n'y a pas un dire vrai objectif, quant au 
subjectif c'est le patient seul qui en sait quelque chose... Voila ce que je peux 
vous repondre pour justifier ce qui en fait exprime mon non-savoir sur le vrai de 
I'epilepsie clinique. » Frangoise Dolto avait cette franchise et humilite des gens 
qui savent beaucoup pour oser ainsi parler de son non-savoir dans certains 
domaines. Une telle attitude est suffisamment rare pour qu'on la souligne. 
Cependant il nous a semble qu'entre 1981 et 2008, les evolutions dans les men- 
talites, la diffusion des informations medicales, le style de relations entre malades 
et medecins rendaient possible une mise en phase du vrai objectif et du vrai 
subjectif. Et c'est ce que nous avons voulu tenter. 

Nous savions que ce parler vrai n'etait pas sans dangers, mais nous cherchions 
une sorte de rupture avec les discours soit scientifiques et difficilement compre- 
hensibles pour les non-specialistes, soit traditionnels et souvent demagogiques 
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ne favorisant pas les changements attendus dans les soins comme dans les ima- 
ges et les actes. 

« La science contemporaine, ecrit G. Bachelard [1], est objectivement difficile. 
Elle ne peut plus etre simple. II faut se mefier des simplifications et souvent dialecti- 
ser la simplicity. L' effort de synthese est partout, dans le detail et dans les systemes. 
Les concepts scientifiques n'ont de sens que dans un interconceptualisme. » 

Travailler en interdisciplinarite 

Traiter des epilepsies necessite d'avoir recours a des disciplines differentes (medi- 
cales et scientifiques, avec la neurologie, la genetique, la gynecologie, la biolo- 
gie, I'anatomie, comme avec la psychologie, la sociologie et I'economie) et de 
travailler en interdisciplinarite. 

« D'une maniere generale, chacun repete que I'avenir appartient aux recher- 
ches interdisciplinaires mais, en fait, ces dernieres sont souvent tres difficiles a 
organiser en raison d'ignorances reciproques parfois systematiques. Le premier 
but de la recherche serait done de degager les elements de comparaison possi- 
bles entre les tendances et les courants des sciences humaines en leur develop- 
pement contemporain et en leur developpement actuel, de maniere a favoriser 
les echanges et les collaborations interdisciplinaires, ou simplement a renforcer 
les recherches de chaque discipline sous I'influence des comparaisons fournies » 
(J. Piaget [2]). 

Recon naft re la complexity de I'objet d'etude 

Si les connaissances sur le fonctionnement du cerveau, sur les epilepsies, leurs 
causes et leurs consequences ont nettement progresse, elles ont entraine avec 
elles la complexite de I'analyse de I'objet d'etude et du cerveau [3] et de l'« epi- 
lepsie ». Or, les objets d'etude complexe relevent, comme I'estime E. Morin, 
d'une pensee complexe [4]. L'epilepsie suppose d'etre approchee par des allers 
et retours sur des memes themes en y revenant sous des angles differents. Une 
pensee lineaire n'est pas possible. On ne peut que raisonner en boucles en restant 
conscient que tout modele n'est qu'une etape dans la representation de la 
realite et que par necessite, il doit, comme le pense K. Popper [5], omettre beau- 
coup de choses et en exagerer beaucoup d'autres. 

Elaborer des syntheses des approches 

Nous raisonnons aujourd'hui en epileptologie a travers des series de contradic- 
tions, lesquelles ne trouvent pas leur synthese. II y a, d'un cote, les malades et 
leur famille, agissant individuellement ou regroupes dans des associations, qui 
attendent des ameliorations immediates dans leur vie (tant au plan medical que 
social) et estiment que leurs problemes ne sont pas encore resolus et, de I'autre 
cote, il y a les professionnels de sante qui sont parfois demunis pour parvenir a 
la guerison, voire a une amelioration durable de leurs patients. 

Si les connaissances progressent, le fait qu'elles deviennent des applications 
pour les pratiques necessitera des annees. Face aux malades et aux professionnels 
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de la sante, il y a, d'une part, les responsables administratifs en matiere de sante 
(lesquels doivent traiter toutes les demandes et trancher dans les choix budge- 
taires) et, d'autre part, le grand public, qui affronte aux questions economiques et 
politiques de I'heure ne se sent en fait concerne que par ses problemes quotidiens, 
dont I'epilepsie fait partie uniquement pour ceux qui la vivent. 

Inventer un nouveau discours 

Le nombre de maladies classees dans les syndromes epileptiques s'accroTt, les 
processus en jeu se revelent plus multiformes que cela ne le semblait il y a quel- 
ques annees. Les connaissances nouvelles remettent en cause les anciennes sans 
pour autant apporter d'autres resultats que de nouvelles hypotheses. 

Les classifications des syndromes et des symptomes continuent a faire I'objet 
de reflexions au sein des commissions de V International League against Epilepsy. 
Les etiologies, en particulier genetiques, ouvrent des pistes de recherche sans 
cesse debattues et leurs concepts eux-memes sont revisites (par exemple, remise 
en question de la notion d'etiologie idiopathique). En pleine evolution, les 
approches cliniques des epilepsies rendent ardue la possibility pour les profes- 
sionnels de sante non specialises (et done encore plus pour les patients) de s'en 
approprier les contenus pour leur pratique. 

II nous faut « inventer » une fa<;on de presenter les epilepsies qui ne soit ni 
reductrice ni trop compliquee pour que s'ensuivent les changements dans la for- 
mation des medecins et dans I'elaboration de nouvelles strategies de soins. Les 
malades le demandent en insistant sur le fait qu'en 2008 , il est encore trop sou- 
vent question de I'epilepsie au singulier, sous-tendant une homogeneite de 
representations qui ne correspond pas a la realite. 

Differencier dairement les maladies epileptiques 

Une des orientations que nous proposons serait de commencer par differencier 
nettement les epilepsies stricto sensu des maladies epileptiques polyhandicapantes 
(dont les encephalopathies epileptiques), des syndromes rares (generalement 
classes en maladies eponymes) et des cas ou les crises d'epilepsie « s'ajoutent » a 
une autre pathologie (par exemple, I'autisme). Ces distinctions bien clarifiees 
permettraient de distinguer, a chaque fois que Ton en parle, a quel groupe de 
maladies et de malades il est fait reference. 

Une telle approche aiderait a casser I'image monomorphe de I'epilepsie dans 
le public, mais aussi aupres de ceux qui en sont atteints et a faire entendre que 
la majorite des syndromes epileptiques repondent bien aux traitements et done ne 
devraient pas limiter I'acces a une insertion sociale. 

L'elaboration des politiques et des strategies d'accompagnement dans les soins 
sont a distinguer clairement entre elles par leurs objectifs et leurs moyens, selon 
les groupes de patients cibles. 

Le classement des epilepsies que nous proposons distinguerait les syndromes en 
tenant compte de leurs etiologies et de la qualite de I'etat neuropsychique inter- 
critique. Ce dernier critere nous fait revenir sur I'expression de « handicaps asso- 
cies » souvent utilisee en epileptologie et qui nous semble devoir etre repensee. 
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Reevaluer la notion de « handicap » 

La nomenclature de ^Organisation mondiale de la sante definit les notions : 

■ de deficience, comme les perturbations des structures ou fonctions anatomi- 
ques, physiologiques ou psychologiques de I'organisme (aspect lesionnel) ; 

■ d 'incapacite, comme affectant la personne par une limitation des possibility 
fonctionnelles ou des performances et des restrictions d'activites qui en 
resultent (aspect fonctionnel) ; 

■ de handicap, comme desavantage qui resulte de la difference entre ce que la 
societe attend de I'individu et ce qu'il est capable de faire, compte tenu de ses 
deficiences et incapacites correlatives (aspect social). 

Pour une incapacite donnee, le handicap varie en fonction des exigences 
sociales, a une epoque donnee et dans une culture donnee. Cest parce qu'il 
apparait comme une resultante de la deficience et de I'incapacite que le mot 
« handicap » est considere comme suffisant pour exprimer les « difficultes » 
d'une personne. Cette conception, en tous cas en epileptologie, si elle est certes 
pratique car enoncee par un seul mot, est trop reductrice pour permettre d'en- 
gager des programmes d'actions. 

Ce n'est en effet que par des evaluations differenciees des deficiences tenant 
compte des consequences des differents types de « dysfonctionnements cer- 
ebraux » sur les capacites fonctionnelles et sociales que Ton peut avoir une 
image comprehensive des differents profils des personnes avec epilepsie et leur 
repartition chiffree. 

En d'autres termes, la notion de handicap nous semble moins operatoire que cel- 
les de deficience et d'incapacite. Cependant elle est « mieux vue » du public, 
moins chargee de representations negatives que les deux autres et done mieux 
acceptee. 

Les mots, comme I'a exprime J. F. Chossy [6] lors de son intervention a la 
Journee francophone de I'epilepsie, sont aussi porteurs des images qui leur sont 
attachees et leur utilisation n'est jamais neutre. Le sujet est delicat, I'enjeu 
important, le debat ouvert. Pour le savoir populaire, les significations affectives 
et culturelles priment. Ce savoir est fait de symboles interpretables par tous. De 
son cote la pensee scientifique analyse et interprete des signes. Elle est faite de 
« signaux » ne pouvant etre decodes et codes que par des specialistes. Les sym- 
boles et les signes ne font pas partie du meme langage et sont souvent comme 
deux langues etrangeres I'une a I'autre. 

Lier science et bon sens 

La plupart des personnes craignant les horizons nouveaux apportes par la 
science preferent, consciemment ou inconsciemment, s'accrocher aux images 
de certitudes traditionnelles [7]. D'ou les decalages que nous vivons entre, d'une 
part, le besoin de se rassurer par rapport a un environnement mouvant et alea- 
toire, et done de « freiner » les changements et, d'autre part, I'accumulation de 
donnees scientifiques qui excluent les certitudes. 

Quelles que soient les reflexions a mener avec un regard nouveau, lequel peut 
s'enrichir d'analyses epistemologiques, il faut avoir toujours present a I'esprit que 
toute reflexion en matiere de sante qui ne debouche pas sur des propositions 
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concretes est insatisfaisante. En I'occurrence, ce sont les actions plus que les idees 
qui sont attendues pour la formation des professionnels de sante, ('organisation 
des soins et des accompagnements psychosociaux et educatifs des malades, en 
milieu ordinaire comme specialise, la communication avec les patients et leur 
famille, les choix dans les programmes de recherches fondamentales comme 
appliquees, les images a diffuser dans les medias et la sensibilisation des respon- 
sables politiques et administratifs. 

Plutot que penser a « changer » des images ancrees depuis des decennies 
dans les mentalites et dont la symbolique negative et inquietante (le corps sans 
ame) reste accolee a la crise d'epilepsie la plus manifeste (la crise tonicoclonique 
generalisee), ne serait-il pas plus porteur de chercher a faire « accepter » par 
I'opinion publique que de mauvais echanges chimiques entre les neurones de 
notre cerveau peuvent entrainer des manifestations physiques et mentales diver- 
ses dont certaines sont spectaculaires et le plus souvent non vecues de maniere 
consciente par les interesses ? Une telle idee necessiterait alors de reformuler le 
contenu des discours aux medias et aux malades, depassant le « label » epi- 
lepsie, pour expliciter le cerveau, son fonctionnement et ses dysfonctionnements 
(pour autant que nous osions dire que nous n'en connaissons pas encore tous 
les mecanismes). 

L'approche des epilepsies est pour une grande part encore phenomeno- 
logique. Savoir decrire avec precision et rigueur ce que Ton sait observer est une 
etape majeure dans les avancees de la connaissance et dans la qualite de la 
communication. 

Mener des etudes epidemiologiques par typologie 
de patients 

Pour l'approche pragmatique que nous proposons, il faudrait se fonder sur des 
evaluations chiffrees de chaque type de malades epileptiques. Enoncer qu'il y a 
500 000 epileptiques en France, que I'epilepsie est la maladie neurologique la 
plus frequente apres la migraine, que la prevalence dans nos pays industrialises 
en est de 0,6 a 0,8 %, que I'incidence en est estimee a 30 000 nouveaux cas en 
France par an (dont 4 000 enfants de moins de 1 0 ans)... fournit certes des infor- 
mations generates utiles, mais perennise I'image de I'epilepsie au singulier, celle 
d'un profil type d'epileptique, et ne permet pas d'organiser des projets cibles. 

Les etudes epidemiologiques sont difficiles et couteuses. Nous I'avons verifie en 
1980 (a une epoque pourtant qui, par le nombre restreint de neurologues s'inte- 
ressant aux epilepsies, permettait un recueil plus facile des donnees qu'aujourd'hui) 
en cherchant a recenser les malades epileptiques dans la region Nord-Pas-de- 
Calais [8]. Le reperage exhaustif des malades est hasardeux, certains se cachent, 
d'autres ne se soignent pas et la fiabilite des donnees recueillies (principalement 
dans les etudes menees par questionnaires et les etudes multicentriques) n'est pas 
toujours satisfaisante. 

Indispensables, les recherches epidemiologiques demandent a etre reetudiees 
avec une reflexion methodologique plus travaillee, laquelle, entre autres para- 
metres neurologiques et etiologiques, tiendrait compte du suivi des malades a 
long terme selon les syndromes et les differents facteurs intervenant dans leurs 
evolutions (medicaux, psychologiques, sociaux, evenementiels...). 
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Un recent article de W. Theodore et al. [9], elabore pour preparer la campa- 
gne globale en faveur de I'epilepsie de la Ligue et du Bureau internationaux, 
met en evidence la disparite dans les resultats des etudes (les criteres d'analyse 
n'etant pas les memes). Cet article, par ailleurs, apporte des informations pre- 
cieuses sur ['augmentation du cout des soins par patient, sur 1'evolution de I'in- 
cidence des epilepsies et de leurs etiologies, sur I'influence des criteres 
socioculturels et economiques pour les prises en charge medicales et I'insertion 
sociale des malades. 

La recherche d'efficacite voudrait que plutot que de refaire etudes epidemio- 
logiques apres etudes epidemiologiques, il serait plus enrichissant de construire 
une grille d'analyse commune a tous les chercheurs, utilisant les memes variables 
(avec les memes definitions) pour des etudes portant sur des zones geogra- 
phiques differentes. L'analyse des caracteres specifiques a chaque terrain geo- 
graphique d'etude (les donnees demographiques, I'organisation structurelle des 
soins, les aspects culturels, economiques...) servirait de filtres explicatifs dans 
Interpretation des variations dans les resultats. 

Travailler sur des bases communes et comparables eviterait des investisse- 
ments financiers tres lourds par rapport a I'interet pratique des resultats obtenus. 

Elaborer des diagnostics avec des pronostics 

Le diagnostic, nous I'avons precise, doit etre porte le plus tot possible. Les mani- 
festations epileptiques, nous I'avons formule, couvrent des champs de signes 
tres larges. II serait positif que les jeunes medecins, au cours de leurs etudes, 
soient mieux formes a les reconnaitre, et que I'opinion publique en soit mieux 
avertie. Cela permettrait, entre autres effets positifs, d'eviter les medicalisations 
tardives, les patients attendant ou ne reperant que la survenue de crises mani- 
festes et/ou de « malaises » devenant handicapants pour consulter. 

Mais un diagnostic ne suffit pas et il doit s'accompagner d'un pronostic impli- 
quant 1'evolution previsible de la maladie et celle des capacites du malade. Si 
cette idee apparait comme simple, elle pose de multiples problemes tant dans 
les habitudes medicales que pour les patients et leurfamille. 

Dans I'esprit des malades, la seule attente pronostique est la « guerison », notion 
qu'ils associent essentiellement a I'arret definitif des crises et surtout des crises mani- 
festes, spectaculaires. Les crises « moins voyantes » (par exemple, les absences, qui 
peuvent se repeter frequemment y compris dans une meme journee) n'etant trop 
souvent considerees que comme des petits « malaises » sans gravite, ni conse- 
quences. « II n'y a epilepsie que si les autres peuvent s'en apercevoir. » La puissance 
de cette habitude de penser gomme la comprehension des mecanismes epilepti- 
ques en jeu. 

La question du devenir de la personne n'est pas abordee avec autant de preci- 
sions et de precautions qu'il le faudrait, ni par les medecins ni par les families. 
Pour les premiers, certes, poser un pronostic n'est pas toujours aise en debut de 
maladie, mais pourrait neanmoins etre formule dans ses grandes lignes apres 
quelques consultations. Preparer des parents a adopter un comportement edu- 
cate identique a celui qui peut etre con^u pour n'importe quel enfant, mais en 
tenant compte de la periode active de I'epilepsie, et preparer des parents a vivre 
et eduquer un enfant « different » des autres car presentant des ecarts a la norme, 
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des deficiences et des troubles psychiques plus ou moins severes, necessite des 
temps differents, des paroles differentes, des accompagnements differents... 

Le diagnostic comme le pronostic, nous avons deja insiste a ce propos, doi- 
vent etre communiques aux malades et a leur famille avec prudence mais pre- 
cision, de fagon que la strategic globale de soins puisse etre definie, comprise, 
acceptee et mise en oeuvre sans attendre et risquer les sur-handicaps. Pour Tan- 
nonce du diagnostic comme celle du pronostic, le professionnel est oblige de 
prendre du temps et d'adapter ses propos a ses interlocuteurs et a leurs inquie- 
tudes. Ainsi, apprendre aux malades et a leurs parents a reperer et noter les 
manifestations critiques, sans devenir « obsessionnel », est indispensable pour le 
suivi des patients, mais pas toujours ni bien compris, ni bien admis. Or tous ces 
moments de communication avec les malades, qui relevent d'une education a la 
sante, ne sont pas cotes en actes par la Securite sociale. Pourra-t-on obtenir 
qu'ils le soient, ou faut-il reflechir a d'autres solutions deja formulees par certains 
comme former a ce role un corps intermediate, recourir a des infirmiers, ou a 
des animateurs associatifs ? 

Differencier les principes de precaution et de 
prevention 

Nos societes se referent a Tideologie judeo-chretienne fondee sur la culpabilite. 
S'ajoutent les regies du jeu de la democratic, laquelle impose Tadhesion de tous 
a un projet commun, comme celui de limiter les risques et done les connaitre 
pour en evaluer les consequences. 

S. D. Kipman est un de ceux qui se sont attaches a clarifier les termes de « pre- 
caution » et de « prevention » [10]. II a travaille ces concepts pour les maladies 
mentales, mais ses idees peuvent s'appliquer aux epilepsies. « Le principe de pre- 
caution introduit Tidee d'un risque suppose, ce qui n'a rien a voir avec un risque 
certain, meme en Toccurrence minime [...]. La prevention primaire vise a empecher 
Tapparition des troubles primaires [...], la prevention secondaire inclut diagnostic 
precoce et traitement rapide, la prevention tertiaire lutte contre les effets secondai- 
res d'une maladie ou des traitements et contre Tinadaptation consecutive et le han- 
dicap. » En epileptologie, nous utilisons peu ces notions, ce qui est regrettable, car 
elles pourraient permettre d'engager reflexions et etudes novatrices. 

Ainsi Tidee de risques d'accidents constamment presente dans les representa- 
tions et les conduites ne se refere le plus souvent qu'aux risques supposes , voire 
imagines (ce qui rend difficiles les etudes dites d'accidentabilite) et done ne rele- 
verait que de la « precaution ». En revanche, la prevention et surtout les preven- 
tions secondaires et tertiaires traitant des consequences psychologiques et sociales 
des epilepsies pourraient etre etudiees de maniere concrete et prospective, en vue 
d'organiser des strategies globales de soins et d'accompagnement medicosocial. 

Developper des programmes de recherches 
fondamentales 

Outre les etudes appliquees epidemiologiques et sur Taccidentabilite, les recher- 
ches fondamentales sont a developper et il faut leur en donner les moyens. II fau- 
drait aussi peutetre, mais ceci est hors du champ de notre competence, faire des 
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choix strategiques entre la multiplication de recherches scientifiques ponctuelles 
et la mise en place de programmes a moyen et long terme, en jouant la com- 
plementarite entre les laboratoires de recherches en France et a I'etranger, et 
non en additionnant (ce qui est rarement efficace) les resultats d'etudes aux 
methodologies differentes, done aux resultats non cumulables pour des 
syntheses. 

Recemment, la Commission scientifique europeenne de la Ligue internatio- 
nale, presidee par M. Baulac (France) et A. Pitkanen (Finlande), en collaboration 
avec V International Bureau for Epilepsy, a elabore un programme de recherches 
[1 1] a mener pour les prochaines annees. 

Six priorites ont ete developpees : 

■ les epilepsies de I'enfance et le developpement cerebral ; 

■ la prevention de I'epilepsie apres un traumatisme cerebral (epileptogenese) ; 

■ ('utilisation des connaissances genetiques pour optimiser les soins ; 

■ la reduction de I'impact des crises et de la maladie sur la qualite de vie ; 

■ ^identification des mecanismes de survenue des crises (ictogenese) ; 

■ ^amelioration des traitements. 

II est interessant d'observer que ce programme tient compte de I'avis des 
patients ( end-users des recherches) et qu'il est demande par les membres de la 
commission de le leur faire connaTtre. ^application commune d'un tel projet 
favoriserait I'efficacite des recherches. 

Le developpement des neurosciences, celui de I'imagerie du cerveau en fonc- 
tionnement, la multiplication d'articles fondes sur des analyses statistiques sou- 
vent « forcees » car utilisant des tests tres sophistiques sur des donnees dont la 
fiabilite est parfois suspecte et dont les correlations sont parfois interpretees 
comme des liaisons causales contribuent au mythe des chiffres (du nombre) esti- 
mes de nos jours comme la preuve de la verite. Ilya confusion entre I'outil avec 
ses capacites de performances techniques et la connaissance. La technique 
devient dogme, les sachants des super-techniciens. Le qualitatif, I'etude de I'etre 
humain dans ce qu'il a d'unique, ^interpretation des pensees comme des com- 
portements a-rationnels mais prenant leurs racines dans la perception de soi, des 
autres et de I'avenir, I'ecoute de la plainte dans son incoherence apparente ne 
relevent pas des neurosciences. 

II nous faut chercher les methodes et les outils qui permettent de concevoir 
les relations dans les apports entre la neurologie, la neuropsychologie et la psy- 
chology clinique, et ce sans dogmatisme ni sectarisme intellectuel. 

Favoriser les etudes-actions 

Les methodologies elaborees pour les etudes a partir de reflexions theoriques 
parfaitement justifies ne sont pas toujours mises en correspondance avec la 
realite du terrain d'etude. 

Line illustration est donnee par une recente recherche sur les troubles cognitifs 
chez des enfants atteints d'epilepsie et leurs consequences en termes d'inte- 
gration scolaire et de qualite de vie [12]. L'equipe responsable de I'etude avait 
elabore une methodologie qui cherchait, outre le partenariat de tous les acteurs 
dans le departement choisi (le Val-de-Marne), a analyser de maniere la plus 
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exhaustive possible les facteurs consideres comme pouvant intervenir dans la 
problematique definie. Les difficultes du recueil des informations sur le terrain 
(dont la faible participation des medecins et le peu de donnees enregistrees par 
les instances de I'Education nationale) ont entraine des amenagements metho- 
dologiques d'adaptation. Les resultats de I'etude sont certes tres interessants. Ms 
affinent des hypotheses ou des conclusions d'etudes similaires deja publiees mais 
fallait-il engager des travaux aussi couteux pour aboutir a de simples constats ? 
Chercher a mettre en place des procedures ciblees d'accompagnement educa- 
tifs, psychologiques, medicaux sur des groupes bien localises puis travailler avec 
les partenaires de terrain pour en etudier les apports, ne serait-il pas aussi, si ce 
n'est plus, constructif ? 

Si ces recherches sont indispensables, il faudrait que leurs conclusions se trans- 
forment en strategies d'actions avec procedures devaluation et non en nouvelles 
recherches sur les memes themes avec les memes objectifs mais sans conduire a 
des ameliorations concretes. 

Plutot que poursuivre des quetes d'informations, il faut aujourd'hui des expli- 
cations. Plutot que multiplier les recherches thematiques, il faut aujourd'hui des 
experimentations sur le terrain pour de nouveaux types d'accompagnements 
medicaux et psychosociologiques. Plutot qu'attendre des autres qu'ils changent 
de regard, il faut leur prouver qu'ils se trompent dans leurs images. Plutot que 
de demander a nos patients d'etre comme tout le monde, il faut les aider a etre 
eux-memes mais avec des conditions de vie qui leur soient adaptees. 

Associer les malades aux soins 

Pour toutes les approches formulees ci-avant, il serait utile d'avoir une participa- 
tion reelle des malades et de leurs families. Cette participation active pour colla- 
borer aux etudes devrait leur etre proposee lors des choix des thematiques 
d'etudes et de la definition de leurs objectifs. Mais cela suppose que les patients 
le desirent. Or ce n'est pas encore le cas. La majorite des patients, et on peut le 
comprendre, cherchent des reponses a leurs questions personnels et ne ten- 
tent pas d'acceder (mais est-ce possible avec un statut de malade ?) a une 
reflexion sur leur maladie (done sur eux-memes) et a une collaboration avec des 
projets de recherches dont ils ne voient pas les retombees. 

Nous avons insiste sur I'ecart existant entre le nombre de publications de vulga- 
risation sur les epilepsies et la faiblesse des connaissances des malades et de leur 
famille quand ils en parlent (tout autant a propos de leurs propres syndromes que 
des autres syndromes epileptiques). Est-ce done une utopie de vouloir faire du 
patient un « partenaire » pour I'avancement des connaissances et I'organisation 
des soins ? N'est-ce qu'un desir de professionnel que de souhaiter des malades 
rationnels et actifs pour les decisions medicales ? Certes ce serait plus simple si un 
tel souhait etait partage, mais notre experience nous conduits a penser que cela 
reste un leurre. Entre les professionnels de la sante et les patients, les decalages 
entre les roles, les ressentis, les besoins, les attentes se declinent sur des lignes 
parallels qui ne peuvent se croiser que de temps en temps ou utiliser des ponts. 
Ce sera sur ces ponts, qui correspondent a des echanges humains de qualite, qu'il 
faudra apporter des changements et faire porter les efforts de raisonnements 
innovants et cela, dans un premier temps, par les professionnels de la sante. 
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Concevoir une nouvelle organisation des soins 

Lorsque nous utilisons I'expression de « professionnels de la sante », c'est pour 
bien montrer que les medecins (generalistes, neurologues, psychiatres et specia- 
listes d'autres disciplines) ne sont pas les seuls maillons de la chaine de soins : les 
psychologues, les psychopedagogues, les orthophonistes, les ergotherapeutes, 
les infirmiers, les techniciens EEG, les educateurs... sont tous parties prenantes, 
meme si les liens sont de I'ordre de I'informel. II faudrait done inventer aussi une 
nouvelle organisation des soins dans laquelle s'investissent ces differents profes- 
sionnels apres une formation adaptee aux epilepsies, avec des missions precisees 
et en acquerant un statut connu et reconnu. Les projets de transfert de compe- 
tences impliquant le corps infirmier, comme la creation de reseaux medicaux qui 
semblent se developper aujourd'hui sont peut-etre des debuts de reponses. 

Les malades ont leurs savoirs profanes et subjectifs qu'ils sont seuls a posseder. 
Ces savoirs sont a ecouter, a interpreter, a utiliser et a rendre compatibles, forme 
et fond, avec les projets de soins et d'accompagnements. C'est cela qu'il faut 
leur demander et c'est en cela qu'ils apportent des informations de grandes 
richesses. II faut savoir entendre quand I'epilepsie sert de « porte-manteaux » 
aux autres difficultes de vie, aux questions sans reponses, aux peurs imaginaires, 
aux reglements de comptes familiaux. Lors de seminaires de formation de jeunes 
psychiatres aux epilepsies que nous avons animes durant quelques annees, cette 
observation du role de I'epilepsie pour couvrir d'autres problemes psychologi- 
ques, relationnels et sociaux inherents a la dynamique familiale etait relevee 
comme participant avec force aux plaintes qu'ils avaient a traiter. 

II ne faut pas tout attendre de I'Etat. Le nombre des personnes epileptiques 
qui souffrent des lourdes consequences de leur maladie n'atteint pas I'impor- 
tance des enjeux publics comme le cancer ou les maladies cardiovasculaires. II 
faudra done trouver des solutions adaptees a nos possibility, mais gageons 
qu'avec les moyens actuels dont nous disposons, nous pourrions, en faisant 
autrement, aboutir a des strategies de soins ameliorees. 

User du droit a la difference 

Les epilepsies ne sont pas des maladies comme les autres. II faut accorder aux 
personnes avec epilepsie le droit d'etre « differentes », d'une part entre elles, et 
d'autre part par rapport a celles qui sont indemnes. II faut accepter que des cri- 
ses puissent survenir qui soient inquietantes pour des observateurs non pre- 
venus. II faut accepter que la rationale dans la conduite des malades ne soit pas 
« naturelle » humainement. II faut certes tenter de limiter les risques mais savoir 
qu'ils existent. 

Responsabilisation et sagesse seraient alors les maitres mots pour I'accompa- 
gnement des malades et de leur famille. 

La relation malade-medecin semble s'inscrire dans de nouvelles dynamiques, 
de nouvelles attentes reciproques, de nouveaux modes de communication, dans 
un penser et dans un faire « autrement ». La pratique epileptologique doit s'en 
inspirer. II y a dix ans, de tels propos n'auraient sans doute pas ete entendables. 
Aujourd'hui, le pari de reconsiderer I'ensemble de ces domaines sous un angle 
nouveau peut etre tenu si tant est que tous ceux qui sont interesses ou concernes 
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par les maladies epileptiques dans leur conception de maladies biopsychosociales 
aient le desir d'y arriver progressivement, certes, et en avan^ant par etapes, mais 
avec une vision prospective et realiste d'ensemble. 
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ll Annexe : Nos rencontres 
avec I'epilepsie 

Jacqueline Beaussart-Defaye 

Un souvenir precis me renvoie a la premiere fois que j'ai entendu le mot epilepsie. 
J'etais toute jeune et je me promenais dans la rue avec ma grand-mere. Je vis un 
attroupement autour d'un homme a terre qui « remuait ». Curieuse, je deman- 
dais : « Que se passe-t-il ? » Ma grand-mere me tira par le bras promptement et 
me dit : « Ne regarde pas ! » Ma reaction fut : « Pourquoi ? » La reponse ne tarda 
pas : « II ne taut pas regarder, on ne sait jamais, <;a doit etre un epileptique. » 

Mon interet fut encore plus aiguise et s'y est ajoute mon etonnement de Tatti- 
ranee que pouvait avoir ce type d'evenement sur les passants : fascinans et tre- 
mendurn, apprendrai-je plus tard en lisant Otto. Les « gens » sont fascines par les 
spectacles qui leur font peur. 

Je n'ai plus pense a I'epilepsie pendant de longues annees, m'interessant au 
travers de mes etudes a la psychologie de I'etre humain, au fonctionnement des 
groupes sociaux, a Thomme parmi les autres. 

Travaillant alors dans le cadre du laboratoire de psychologie sociale de la 
Sorbonne dirige par les professeurs Daval et Stoetzel sur deux etudes : Implica- 
tion des modeles cognitifs piagetiens aux artisans du batiment et les attentes 
des medecins en termes de diffusion d'informations medicales, le hasard d'une 
rencontre m'a conduite a m'impliquer dans le GRINE (Groupe de recherches et 
d'informations du Nord sur I'epilepsie). 

Le GRINE, cree en 1972 par Marc Beaussart avec des neurologues de la region 
tous tres interesses par les epilepsies, debutait une etude epidemiologique qui 
supposait des chercheurs, des methodes de travail et la gestion du budget qui 
leur avait ete accorde par le conseil regional du Nord. Pour participer a cette 
etude, je dus apprendre ce qu'etait I'epilepsie, lire beaucoup, questionner 
encore plus et demander a rencontrer des personnes atteintes de cette maladie. 
C'est done le week-end qu'avec un magnetophone, je prenais trains et bus pour 
aller dans des villes et villages du Nord a la rencontre des families dans lesquelles 
un enfant, un adulte, un mari, une femme, presentait une epilepsie. Ce sont ces 
entretiens qui m'ont permis d'entendre la plainte et Tinquietude, de compren- 
dre les echecs et les frustrations, de realiser les consequences des interdits offi- 
ciels et officieux, de sentir Tinvestissement affectif de Tentourage avec les 
doutes, les angoisses, les espoirs de^us, d'evaluer leurs petites joies, leurs 
moments de sursis, d'ecouter leurs projets d'avenir entames, rognes par la mala- 
die, de participer a leurs attentes face a la medecine et a la science. 

Je me suis aper^ue a cette epoque que prononcer le mot epilepsie n'etait pas 
possible car trop charge de representations lourdes et de sens pejoratifs. D'un 
commun accord, nous parlions des « malaises », au mieux de « petites crises » 
(sans autre qualificatif), au pire de « comitialite » (sans en definir le contenu). 
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J'etais marquee par la chape de honte qui imbibait les discours tenus tout 
autant dans les families bourgeoises que dans les milieux modestes, par les pro- 
pos des peres blesses socialement, des meres culpabilisees, et par le silence des 
enfants concernes. J'avais du mal a comprendre les raisons de cette passivite 
silencieuse. Vecue comme un chatiment, I'epilepsie etait cachee, enfouie dans 
les secrets familiaux : personne ne devait savoir, meme pas dans I'entourage 
familial proche. II fallait subir et subir seuls. 

En 1975, nous demandions a I'lFOP de realiser une enquete nationale pour 
connaitre les connaissances et les attitudes des Frangais sur I'epilepsie selon les 
classes d'age et les milieux socioeconomiques. C'etait la premiere fois qu'un tel 
sondage aupres d'un echantillon de 2 500 personnes etait realise en France, 
alors qu'aux Etats-Unis, Gallup, autre institut de sondage, evaluait tous les deux 
ans depuis 1949 ces memes donnees. L'etude fut difficile a mener. Certains 
« sondes » surpris d'un tel sujet se refugiaient dans de rapides non-reponses, les 
autres concedant ne pas savoir grand-chose sur « cette maladie ». Les resultats 
etaient d'autant plus parlants que nous avions, pour certaines questions, tente 
des comparaisons avec d'autres pathologies comme le diabete, I'asthme ou le 
cancer, pour lesquelles les reponses etaient nettement plus construites autour de 
connaissances acquises. Ainsi, I'epilepsie etait consideree comme rare, a 1 cas 
sur 1 000 (le diabete etait evalue a 1 cas sur 200 et le cancer a 1 cas sur 100). 
L'epilepsie etait perdue comme une maladie mentale (entendre folie) incurable, 
hereditaire et dont il est pratiquement impossible, pour ceux qui en sont 
atteints, d'acceder a une insertion scolaire et professionnelle. 

Devant ce constat de meconnaissances et de prejuges, Marc Beaussart decida 
avec cinq de ses patients les plus « hardis » de creer a Lille la premiere associa- 
tion de malades epileptiques en France : AISPACE. 

En 1980, le sigle AISPACE correspondait a « Association pour I'insertion 
sociale des personnes presentant des crises d'epilepsie ». Rapidement, d'autres 
malades et leur famille ont rejoint I'association et demande des aides financiers 
et administratives pour trouver une ecole, un emploi. L'appellation d'AISPACE 
levant des attentes auxquelles nous ne pouvions repondre, nous avons decide 
de garder le sigle mais en changeant les termes pour : « Agir, informer, 
sensibiliser le public pour ameliorer la connaissance des epilepsies ». Nous avons 
commence alors a organiser des reunions, conferences, debats, concerts, mani- 
festations sportives, a editer des plaquettes et une revue d'informations. 
L'association s'elargit a toute la France avec la creation de delegations regio- 
nales et un engagement : la direction et I'animation seraient confiees a des per- 
sonnes epileptiques ou a leurs parents, les professionnels de sante n'etant que 
leurs partenaires exterieurs. 

En 1983, nous organisions a Lille un seminaire international : « Epileptiques, 
epilepsies, evolution des demandes, adaptation des reponses », dont les actes 
furent publies en fran^ais et en anglais. 

Entretemps, les responsables de Y International Bureau for Epilepsy (I BE), heu- 
reux de voir naitre ce mouvement, nous demanderent d'etre leur representant 
pour la France et, sous la presidence du professeur H. Meinardi, je serai elue, 
quelque temps apres, vice-presidente d'lBE, charge que j'ai du abandonner 
compte tenu de la necessite de frequents deplacements dans les differents pays 
du monde incompatibles avec ma vie de mere de famille. 



Nos rencontres avec I'epilepsie 1 53 


De son cote, le GRINE poursuivait ses etudes et ses publications, dont la 
recherche epidemiologique portant sur 22 000 malades suivis dans la region 
Nord. En 1989, le GRINE est devenu I'AFE (Association frangaise pour les epilep- 
sies), car nos travaux depassaient largement la region Nord de la France. En 
2004 certaines associations AISPACE se sont regroupees dans I'Association fran- 
£aise pour les epilepsies. 

Aujourd'hui, mon role et mon implication a AISPACE Lille sont centres sur le 
developpement de notre Centre national de ressources et d'informations, avec 
notre revue trimestrielle PLUS, de notre centre de bilans neurologiques et psy- 
chologiques, et sur les formations et les etudes interdisciplinaires que nous 
menons en partenariat avec des equipes de chercheurs exterieurs. 

Marc Beaussart 

La premiere crise d'epilepsie a laquelle j'ai assiste est restee tres nette dans ma 
memoire. C'etait lors de mon premier stage hospitalier a Lille. Un etudiant en 
medecine de notre groupe, un matin lors de la visite des malades, tombe, son 
corps se raidit, est agite de secousses. II nous est demande de nous eloigner et la 
visite reprend son cours sans plus duplications, comme si nous devions « faire 
silence » autour de cet evenement impudique. 

C'est a la fin de mes etudes de medecine, de plus en plus interesse par I'etude 
du comportement humain et de ses troubles, que je decide d'une orientation 
psychiatrique et pars a Paris pour poursuivre des etudes de neuropsychiatrie. 

Mon premier stage se deroule a la Salpetriere en neurologie. J'assiste a de 
longues discussions tres savantes sur les symptomes et les diagnostics, mais 
n'entends que tres peu de discussions sur les solutions therapeutiques. 

Or, juste a cote se trouve le laboratoire d'electroencephalographie, groupe de 
recherches du CNRS. Je suis tout de suite fascine par cette technique qui permet 
de voir s'inscrire des courbes exprimant I'activite electrique du cerveau chez des 
patients dont I'interrogatoire clinique prealable cherchait a reperer les troubles 
vecus. 

Je passais alors plusieurs heures par jour dans ce laboratoire, m'initiant peu a 
peu a cette discipline et surtout aux interpretations des traces grace a I'expe- 
rience que me communiquaient les medecins specialistes et les techniciennes. 

Au cours du stage suivant, en neuropsychiatrie de I'enfant a I'hopital Necker, 
je me forme aux aspects EEG du nourrisson et du jeune enfant, tres differents de 
ceux de I'adulte. J'apprends a lire les donnees des courbes, a me mefier de ces 
artefacts frequents chez I'enfant, a elaborer des comptes rendus ecrits, tres ana- 
lytiques, pour aboutir a une conclusion en relation avec les donnees cliniques et 
affirmer ou infirmer le diagnostic d'epilepsie. 

A cette epoque, I'appareillage technique etait rare (deux appareils dans le 
Nord). Je m'installe done a Lille en neuropsychiatrie et, apres I'acquisition d'un 
appareil EEG transportable, j'exerce aussi en milieu pediatrique au CHR de Lille, 
ou il n'existait pas encore d'epileptologie. 

Je tente de convaincre le professeur Henri Gastaut, alors president fondateur de 
la Ligue frangaise contre I'epilepsie, de la necessite d'organiser une demi-journee 
annuelle sur les problemes sociaux en epileptologie. Cela fut fait et en 1973, 
au cours d'une demi-journee de la Ligue, le « travail » est traite par le docteur 
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Vercelleto, et je prends en charge le « permis de conduire ». Un peu plus tard, 
avec mon ami le professeur Pierre Loiseau et d'autres membres de la Ligue, nous 
creons I'Epiclub : instance de rencontres entre les neurologues particulierement 
interesses par I'epilepsie, lieu d'echanges et de discussions dans le service du 
professeur Thieffry. 

Je commence a accumuler des dossiers de correlations electrocliniques chez 
I'enfant et I'adulte, ce qui permet de publier mes 21 premiers cas avec paroxys- 
mes rolandiques en 1957, d'ou seront issus les 7 premiers cas d'epilepsie a 
paroxysmes rolandiques (EPR). 

Cest le docteur Margaret Lennox, la fille du grand epileptologue americain 
William Lennox et editrice en chef de la revue internationale Epilepsia , qui a 
publie dans sa revue mes premiers travaux importants sur I'EPR, syndrome qui 
sera reconnu ulterieurement. 

L'EPR a ete et reste mon chantier privilegie de recherches depuis cette epoque. 
Je suis encore aujourd'hui surpris devant cette epilepsie qui concerne 20 % des 
epilepsies de I'enfant en age scolaire, qui guerit sans sequelles mais qui, comme 
les autres epilepsies, pose toujours de nombreuses questions. 

Je me suis aussi implique dans d'autres domaines d'etudes et d'actions qui ont 
accru mon experience et mes connaissances, comme le role de I'EEG en 
medecine legale, pour les expertises concernant les sequelles de traumatismes 
craniens sans preuves lesionnelles, et en criminologie, devenant expert pres les 
cours d'appel. A cette epoque, I'epilepsie est souvent evoquee dans les actes cri- 
minels, ce qui contribue a faire perdurer I'image de violence qui lui est associee. 
Les expertises que je vais realiser durant des annees vont toutes prouver que 
I'epilepsie etait invoquee a tort lors de proces criminels aux assises. Certains dos- 
siers concernaient des personnes par ailleurs epileptiques qui ont eu des com- 
portements violents, mais aux personnalites tres fragiles ou/et deviantes, ce que 
I'on retrouve chez beaucoup de criminels non epileptiques. 

Un autre sujet medical : la transmission d'une epilepsie dans les families com- 
men^ait a etre reetudiee en epileptologie, en fonction de I'etat des connaissan- 
ces acquises. Cela nous a entraines avec Pierre Loiseau a analyser nos dossiers, et 
en 1969 a publier une premiere etude sur 5 200 cas d'epilepsies (tous syndro- 
mes confondus), ou nous retrouvions 2,8 % d'epileptiques dans les families. 

Je me suis aussi implique tout particulierement en 1982 dans la defense (avec 
contre-expertise) d'un medecin du travail accuse d'« homicide par imprudence » 
pour avoir laisse dans son emploi un epileptique, lequel est decede d'un acci- 
dent de travail (due a une manoeuvre interdite d'un camion dans I'entreprise). 
Ce fut une affaire longue et difficile a defendre, les premieres expertises mettant 
en cause ce medecin du travail. II a fallu qu'avec mes amis les professeurs Furon 
et Muller nous demontions les argumentations des experts et plaidions lors du 
proces, avec vigueur et arguments precis, pour que ce medecin du travail soit 
relaxe, I'epilepsie n'etant pas la cause de I'accident mortel. Mon regret est que 
cette decision n'ait pu faire jurisprudence. 

De meme, je prends la defense de salaries epileptiques dans la fonction publi- 
que licencies abusivement et avec mon epouse nous organisons en 1985, a la 
Maison de I'education permanente a Lille, un colloque sur ce theme sous le 
patronage et en presence du ministre de la Fonction publique de I'epoque. 
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Le probleme du permis de conduire etant souvent pose par mes malades, je 
m'implique dans ce domaine, en tant que membre de la commission traitant de 
ce sujet a la Ligue internationale. Apres plusieurs interventions aux reunions de 
la medecine du trafic, je suis nomme conseiller technique au ministere des 
Transports pour etudier les criteres d'aptitude a la conduite automobile, line 
recherche nous est demandee qui aboutit en 1981 a une modification de la 
reglementation en cours, visant a etudier chaque cas selon les donnees electro- 
cliniques et sa personnalite. Ce nouveau texte avait I'avantage d'etre tres ouvert, 
tres souple et de fonder les decisions de la commission sur une approche indivi- 
duelle globale et non plus sur le seul critere, alors retenu, de la frequence de 
survenue des crises et de leur remission sur une periode de deux ans. 

Pendant ce temps, nous lan^ons des etudes avec le Groupe de recherches et 
d'informations du Nord et des amis neurologues et, en 1980, creons la premiere 
association de malades en France, qui deviendra AISPACE. La rencontre avec 
Jacqueline Defaye et ses collegues psychologues et sociologues me permet 
d'entrer dans le monde de la psychosociologie, et nous poursuivons depuis nos 
travaux en equipe pluridisciplinaire. 

Apres la publication de notre premier livre en 1982, Vivre I'epilepsie, avec mon 
epouse, et chacun de notre cote, nous consultons, ecrivons, repondons aux 
demandes de malades et de professionnels de la sante concernes par les epilep- 
sies, organisons des sessions de formation, lan^ons des projets novateurs 
(comme I'Ecole de I'epilepsie de Maubeuge)... Bref, nous faisons des problemes 
poses par I'amelioration des soins en epileptologie I'objet de nos centres 
d'interet permanents. 
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